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Remarque 





La plupart des images produites dans cet ouvrage, au moins 
pour les «modernes », ont été acquises sur des échographes 
de la société General Electrique (GE Healthcare), utilisés 
quotidiennement par la majorité des auteurs. C'est une coin- 
cidence mais ces auteurs reconnaissent volontiers des liens 


d'intérêts (techniques et pédagogiques) avec cette société et 
remercient Monsieur Potelle, ingénieur et responsable pro- 
duit, pour son aide et ses conseils. Cependant ils ne sont 
affectés par aucun conflit d'intérêts dans le cadre de la rédac- 
tion du présent ouvrage. 
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Préface à la 6° édition 





Félicitations... 

À vous qui avez entre vos mains ce livre, c'est un très bon 
choix! 

...Et aux auteurs qui l'ont travaillé depuis plus de 30 ans, 
qu'ils soient ici chaleureusement félicités... 

Cette 6° édition est à la fois plus belle, plus riche et plus 
moderne encore que les précédentes. Avec plus d'images 
encore... Ne dit-on pas... «une image vaut mille mots » ? 

Vous tenez dans les mains une sorte de « Pléiade de l'écho- 
graphie obstétricale ». Non seulement tout y est, du texte 
aux images... mais en filigrane - par définition invisible -, 
vous avez l'avis de ceux qui ont participé à écrire l'histoire de 
l'échographie et qui savent pourquoi nous faisons les choses 
«comme ceci» ou «comme cela». Au moment où l'électro- 
nique semble prendre « toute la place», nous croyons que le 
professionnel aura toujours la part essentielle, en compre- 
nant comment la machine fonctionne et pourquoi/comment 
elle montre telle ou telle chose. 

Je connais personnellement chacun des auteurs. Je peux 
témoigner qu'il s'agit de grands cliniciens et de grands pro- 


fessionnels. Ils connaissent l'issue médicale et humaine des 
exemples qu'ils donnent. Présents dès le début de l'aventure 
des ultrasons, les plus anciens ressemblent aux premiers 
aviateurs Jean Mermoz ou Antoine de Saint-Exupéry, 
capables de dompter la machine et de la comprendre... 
quand il fallait « passer à tout prix». Les plus jeunes sont tels 
des Claudie Haigneré ou des Thomas Pesquet, astronautes 
talentueux qui nous font voir l'essentiel de très haut... 

Aux amoureux de l'échographie, je renvoie donc à l'avant- 
propos de la 5° édition. qui retrace l'histoire de l'échogra- 
phie et en jette les bases pour l'avenir. 

Au nom de tous, je remercie enfin nos pionniers lillois 
d'avoir mis le savoir et l'humain au cœur de leur travail 
depuis 30 ans, et d'avoir accepté une nouvelle fois cette dif- 
ficile mission de transmettre en repensant et en refondant 
entièrement cette 6° édition. 


Damien Subtil 
Hôpital Jeanne-de-Flandre, CHU de Lille 


Avant-propos à la 5° édition (2014) 





Bientôt 25 ans de carrière pour ce manuel d'échographie, en 
cinq éditions, et c'est ici notre quatrième avant-propos car 
pour la première édition nous avions sollicité Israël Nisand 
pour une remarquable préface. 

L'avant-propos est traditionnellement la dernière étape 
qu'il faut boucler avant le «bon à tirer». C'est un exercice 
littéraire un peu convenu - et trop rarement lu — qui est 
surtout utile aux auteurs pour exprimer leurs états d'âme! 
Ici on ajoutera une touche de nostalgie car c'est peut-être le 
dernier avant-propos. Les futures éditions vont privilégier 
le mode électronique, sobre et fonctionnel, généralement 
débarrassé des accessoires littéraires que sont les avant- 
propos, préfaces et autres dédicaces. 

En regardant en arrière, la tentation est toujours grande 
de jouer les anciens combattants ou les vieux sages de la 
spécialité, et Dieu sait que l'on vieillit vite au regard de l'évo- 
lution technologique - mais il n'y a aucun mérite à vieillir! 
L'équipe des auteurs peut quand même se féliciter de son 
endurance : ce n'est pas seulement la 1” édition qui «coûte » 
car on fonce avec enthousiasme, ce sont les suivantes, le 
«suivi», qui demandent de la ténacité. La mortalité infantile 
des manuels d'échographie est importante et il y a peu de 
survivants à la 1" édition. 

La révolution numérique s'est abattue à la fois sur le mode 
de fabrication du livre et sur la production de l'image écho- 
graphique. Même avec peu de recul - 25 ans, c'est peu - l'évo- 
lution est vertigineuse. Et l'on est heureux d'avoir vécu - et de 
vivre encore — cette révolution pacifique, sociale et culturelle, 
qui a bouleversé notre monde et notre génération, sans doute 
plus que les grandes guerres des décennies précédentes. 

La première rédaction de ce livre date des années 88-89, 
succédant de peu à celle du manuel d'échographie pelvienne 
en gynécologie. Cette rédaction reposait encore sur le tré- 
pied secrétaire + dictaphone (ou sténographie) + machine 
à écrire avec papier-carbone (c'était IBM électrique à boule 
car, même provinciaux, on n'était quand même pas des sau- 
vages !). Le trépied était complété par le stylo-bille, le papier 
brouillon, la sténographie, quelques litres de corrector (seul 
le stylo à bille apparaît encore dans l'inventaire actuel). Le 
traitement de texte n'existait pas et les corrections se fai- 
saient manuellement, laborieusement, avec des frappes 
successives pour « mettre au propre». Pour les nostalgiques, 
l'illustration reposait sur des diapositives ou encore des pho- 
tos Polaroid (qu'il fallait fixer avec un vernis exposant à une 
addiction à la colle : le métier était déjà dangereux !). L'édi- 
tion actuelle, en 2013, n'a transité par aucun support papier 
entre les auteurs et l'éditeur : tout est dématérialisé, en 
dehors du contrat d'édition. Pour autant le travail d'édition 
n'est pas vraiment simplifié et il est même compliqué par 
la nécessaire coexistence d'une édition imprimée et d'une 


édition numérique. L'imprimé classique a des exigences de 

présentation, de typographie, de poids, de nombre de pages 

et de coût. Le livre numérique nécessite un gros travail de 
programmation pour rendre efficace le système d'indexa- 
tion ou d'hypertexte. 

En même temps que l'écriture et l'édition se moderni- 
saient, les appareils d'échographie connaissaient les mêmes 
progrès fulgurants fondés sur la miniaturisation des com- 
posants électroniques et surtout la numérisation des infor- 
mations : stockage de l'information dans des mémoires 
gigantesques (150 GB dans nos échographes) et puissance 
de calcul (passant de zéro à quelques milliers de milliards 
d'opérations par seconde). La mémoire des premiers 
échographes à large diffusion (au milieu des années 70) se 
trouvait dans l'écran cathodique à faible remanence - type 
écran radar — où les images, fabriquées une à une, laissaient 
une trace fugace mais suffisante pour donner un ensemble 
de points interprétable. L'ensemble comportait quelques 
dizaines de points pendant quelques dixièmes de seconde 
(beaucoup moins qu'une mémoire de poisson rouge !). 
Quant à la « puissance de calcul», elle se résumait à un qua- 
drillage ou une échelle graduée sur l'écran, permettant a 
l'opérateur une mesure directe de distance, par exemple le 
diamètre bipariétal. 

Au-delà de ces considérations historiques, l'avant-propos 
a surtout pour objet la présentation de l'ouvrage et de ses 
objectifs. Ici, c'est assez simple car rien n'a changé au fil 
des éditions et on peut utiliser un copier-coller de la fin de 
notre préface pour la 4° édition. Nous décrivions ainsi notre 
ambition : 

— fabriquer un bon manuel de radiologie pour les accou- 
cheurs et un bon livre d'obstétrique pour les radiologues, 
rédigés par des praticiens de terrain, en cabinet et a l'hôpi- 
tal, en exercice réglé ou en urgence nocturne, avec un exer- 
cice global de la spécialité radiologique ou obstétricale ; 

— proposer un honnête état actuel des connaissances, un «état 
de l'art», assez facile et rapide d'utilisation, à conserver a 
portée de main non loin de la salle d'échographie, avec une 
durée de vie d'environ 5 ans; 

— être la référence pour la formation à l'échographie obstétri- 
cale des radiologues, des gynéco-obstétriciens et des sages- 
femmes, avec le souci permanent d'être clair et complet 
même si cest un peu plus long (petite pierre dans le jardin 
de l'éditeur qui compte les pages et les lignes comme si le 
sort de la forêt équatoriale en dépendait exclusivement); 

— conserver l'esprit pratique, avec une information assez 
large et simple replaçant les problèmes dans le contexte cli- 
nique et thérapeutique, pour permettre un dialogue éclairé 
avec la cliente-patiente, avec le couple de futurs parents et 
avec les confrères cliniciens. 
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XII Avant-propos à la 5° édition (2014) 


L'avant-propos se voudrait aussi un regard sur l'avenir, 
une ouverture, voire une vision prophétique. L'avenir, ce 
sera d'abord un peu de la nostalgie avec la disparition du 
livre papier avec son côté sensuel : le poids et le toucher, 
le bruit, l'odeur. Le doctus cum libris va devenir un doctus 
cum internetis. Dans le domaine de l'édition scientifique et 
technique, le «bouquin » est en sursis et ce sursis devrait 
être assez court. Mais l'avenir pourrait voir aussi la dispa- 
rition de l'échographie, trop artisanale et trop « opérateur- 
dépendante », remplacée par l'imagerie dite «lourde », 
scanner et IRM. Tout est dans la machine, la production 
d'image et son interprétation. Plus besoin de livres et d'en- 
seignement, et bientôt plus besoin de médecin : on rentre 
la cliente dans le tube et le ticket de caisse sort avec le dia- 
gnostic. De la médecine sans médecin, c'est le rêve fou des 
directeurs d'hôpitaux et des gestionnaires de santé. Mais, 
rassurons-nous, ce nest pas pour tout de suite et, dans 
tous les cas, il faudra encore des hommes (surtout du genre 
«femmes ») pour écouter et consoler, aimer ou engueuler, 
pour regarder, palper, pour tenir la main. 

L'imagerie lourde moderne - qui se développe à grands 
coups de milliards de dépenses publiques et surtout de 
lobbying - est quand même handicapée par le poids des 
machines (les aimants supraconducteurs de l'IRM, ça ne se 
glisse pas dans une sacoche) et par l'irradiation X qui peut 
atteindre des niveaux dangereux pour les scanners. Quo- 
tidiennement, les échographistes cliniciens (ou cliniciens 
échographistes) constatent l'inutilité, la gabegie, dans l'uti- 
lisation de cette imagerie «lourde » dont les prescriptions 
sont devenues quasi automatiques. Ils voient revenir des 
comptes rendus démontrant exactement (ou même moins 
bien) ce qu'ils avaient observé en échographie (ou auraient 
pu observer). Nous pensons que l'échographie devrait être 
la clinique de demain et qu'il faut aller beaucoup plus loin 
dans la diffusion de la révolution échographique. De même 
qu il existe une réalité augmentée par des images virtuelles, 
l'échographie peut produire une clinique «augmentée ». 


L'échographe moderne et «branché» apporte au méde- 
cin une formidable puissance de diagnostic : moi, petite 
bonne femme ou petit bonhomme, dans mon petit coin et 
avec ma petite machine, je vois à travers la peau de mon 
patient ou de ma patiente, je reconstruis ses organes en 3D, 
je peux suivre une évolution en temps réel, et j'ai toute une 
bibliothèque d'imagerie médicale dans ma petite machine 
ainsi qu'une encyclopédie médicale, et je peux communi- 
quer avec tous les sites ou équipes médicales, là, ici, tout de 
suite... On pourrait résumer cette évolution : tous échogra- 
phistes, échographie pour tous. L'échographe devrait deve- 
nir le stéthoscope du médecin moderne. C'est possible car 
l'échographe du futur sera : 

— tout petit, de la taille de son écran plat; 

— avec le traitement du signal «déporté» à l'intérieur de la 
sonde matricielle ; 

— sans câble entre la machine et la sonde; 

— avec des aides pour l'interprétation automatique de 
l'image ou des mesures, et des connexions aux divers 
réseaux médicaux de chaque spécialité; 

— avec une fonction de simulateur pour l'enseignement ; 

— avec une grosse mémoire contenant les dossiers médi- 
caux, des bases de données et, bien entendu, la 5° édition 
du présent manuel d'échographie. 


Bernard Guérin du Masgenêt et Philippe Bourgeot 





' L'ultrason n'a pas dit son dernier mot! Le Monde du 21 novembre 
2013 : « Vers une échographie du cerveau », résumé de thèse, Émilie 
Macé (université Paris-VIT). Cette étude montre la possibilité 
d'«imager », par échographie et a travers le crâne, l'activité cérébrale 
d'un rat dont on caresse les moustaches... 


AA-A 
AA-V 
ACOG 


ACPA 
ADAM 
ADN 
AFI 
AFP 
AFS 
AG 
AINS 
ALARA 
AMH 
AMP 
ANN 
ANP 
ANSM 


AOU 
AP 
ARA 


AUDIPOG 


AVC 
AV-V 
BIP 
BMI 
BOR 
CA 

CA 125 
CAKUT 


CATCH 22 


CC 


CEPPIM 


CFEF 
CGH 
CHAOS 


anastomose artério-artérielle 

anastomose artérioveineuse 

American College of Obstetricians and 
Gynecologists 

analyse chromosomique sur puce a ADN 
amniotic deformities adhesion mutilation 
acide désoxyribonucléique 

amniotic fluid index 

alpha-foetoprotéine 

American Fertility Society 

âge gestationnel 

anti-inflammatoire non stéroïdien 

as low as reasonably achievable 
anti-miillerian hormone 

aide médicale a la procréation 

artificial neural network 

atrial natriuretic peptide 

Agence nationale de sécurité du médica- 
ment et des produits de santé 

artère ombilicale unique 

artère pulmonaire 

antagoniste des récepteurs de l'angioten- 
sine 

Association des utilisateurs de dossier 
informatisé en pédiatrie, obstétrique, et 
gynécologie 

automated volume count 

anastomose veinoveineuse 

diamètre bipariétal 

body mass index 

branchio-oto-rénal 

circonférence abdominale 

cancer antigen 125 


congénital anomalies of the kidney and uri- 
nary tract 


cardiac abnormality, abnormal facies, thy- 
mic hypoplasia, cleft palate, hypocalcemia 
from deletion in chromosome 22 
circonférence céphalique 


Collège d'évaluation des pratiques profes- 
sionnelles en imagerie médicale 


Collège français d'échographie fœtale 
comparative genomic hybridization 


congenital high airway obstruction 
syndrome 


Abréviations 


CHARGE 


CHILD 


CIA 
CIC 
CIV 
CLIP 
CMFO 
cMUT 


CMV 
CN 
CNEOF 


CNGOF 


CNTE 
COACH 


COFS 
COVID 
CPDPN 


CRL 
CRS 
CT 
CTDI 
CVI 
CVR 


DAM 
DAN 
DAO 
DAT 
DBP 
DCDA 
DIO 
DIU 
DMP 
DO 
DOE 
DOF 
DPC 





colobome, heart defect, atresia of choanae, 
retard of growth or development, genital 
hypoplasia, ear anomalies 


congenital hemidysplasia ichtyosis limb 
defect 

communication interauriculaire 

clarté intracranienne 

communication interventriculaire 
collection liquidienne intraplexuelle 
chirurgie maternofcetale ouverte 


capacitative micromachined ultrasound 
transducer 


cytomégalovirus 
clarté nucale 


Conférence nationale de l'échographie 
obstétricale et fœtale 

Collège national des gynécologues et obs- 
tétriciens français 

Comité national technique d'échographie 


Cerebellar vermis defect, Oligophrenia, 
Ataxia, Coloboma, Hepatic fibrosis 


cerebro-oculo-facio-skeletal 
Coronavirus disease 


centre pluridisciplinaire de diagnostic 
prénatal 


crown-rump length 

caudal regression syndrome 
circonférence thoracique 

computed tomography dose index 
color velocity imaging 

cystic adenomatoid malformation volume 
ratio 

diamètre abdominal moyen 
diagnostic anténatal 

diagnostic assisté par ordinateur 
diamètre abdominal transverse 
diamètre bipariétal 

dichoriale et diamniotique 

distance interorbitaire 

dispositif intra-utérin 

dossier médical partagé 

Doppler de l'artère ombilicale 
distance oculaire externe 

diamètre occipito-frontal 
développement professionnel continu 
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DPNI 
DPPNI 


DS 
DSF 
DSO 
DSSR 
EEC 


EPOPé 
ESGE 


ESHRE 
ETIU 
EXIT 
FDA 
FFU 
FGR 
FIGO 


FINE 


FIV 
FMF 
FRT21 
FSH 
GEU 
GIFT 
GIU 
GMHR 
HAS 
HCG 
HSC 
HSV 
HFM 
HPE 
HRP 
HSAS 


HTA 
HU 
IA 

IC 
ICSI 
ID 
IEC 
Ig 
IOTA 
IM 
IMG 
Inserm 
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diagnostic prénatal non invasif 


décollement prématuré du placenta nor- 
malement inséré 


déviations standard 
dysraphie spinale fermée 
dysplasie septo-optique 
dosage sensitive sex reversal 


ectrodactyly-ectodermal dysplasia-cleft 
syndrome 


équipe de recherche en épidémiologie 
obstétricale, périnatale et pédiatrique 
European Society for Gynaecological 
Endoscopy 

European Society of Human REproduction 
exsanguino-transfusion in utero 

ex utero intra-partum treatment 

Food and Drug Administration 
fémur-fibula-ulna 

fetal growth restriction 

Féderation internationale de gynécologique- 
obstétrique 

fetal intelligent navigation 
echocardiography 

fécondation in vitro 

Fetal Medicine Fundation 

facteur de risque de trisomie 21 

follicle stimulating hormone 

grossesse extra-utérine 

gamete intrafallopian transfer 

grossesse intra-utérine 

grossesse multiple de haut rang 

Haute Autorité de santé 

hormone chorionique gonadotrope 
hyperplasie congénitale des surrénales 
Herpes simplex virus 

hémorragie foetomaternelle 
holoprosencéphalie 

hématome rétroplacentaire 

hydrocéphalie par sténose de l'aqueduc de 
Sylvius 

hypertension artérielle 

hauteur utérine 

index amniotique 

indice de confiance 

intracytoplasmic sperm injection 

index diastolique 

inhibiteurs de l'enzyme de conversion 
immuglobuline 

international ovarian tumor analysis 
intramusculaire 

interruption médicale de grossesse 


Institut national de la santé et de la 
recherche médicale 


Intergrowth 


-21st 
IP 

IR 

IRc 
IRM 
IRo 
ITG 
ISG 
I-SPTA 
ISUOG 


IUGR 
IVG 
LA 
LBWC 
LCC 
LCS 
LDM 
LF 

LH 
LH 
LHR 
LUTO 
MAKP 


MAMA 


MAP 
MAR 
MASA 


MAVU 
MCA 
MCDA 
MCMA 
MDL 
MI 
MIU 
MMIHS 


MODY 
MoM 
MST 
MTHFR 
NICE 


NIDF 
OEIS 


OIGA 
OMS 
OPN 


International Fetal and Newborn Growth 
Consortium for the 21st Century 

index de pulsatilité 

index de résistance 

index de résistance cérébrale 

imagerie par résonance magnétique 
index de résistance ombilicale 
interruption thérapeutique de grossesse 
interruption sélective de grossesse 
intensity spatial peak temporal average 


International Society of ultrasound in obs- 
tetrics and gynecology 


intra-uterine growth retardation 
interruption volontaire de grossesse 
liquide amniotique 

limb body wall complex 

longueur craniocaudale 

liquide céphalospinal 

limited dorsal myéloschisis 

longueur fémorale 

longueur de la diaphyse humérale 
luteinizing hormone 

lung over head ratio 

lower urinary tract obstruction 

maladie adénomatoïde kystique du 
poumon 

méthode allaitement maternel et 
aménorrhée 

menace d'accouchement prématuré 
malformation anorectale 

mental retardation, adductus thumbs, 
shuffling gait et aphasia 

malformation artérioveineuse utérine 
middle cerebral artery 

monochoriale et diamniotique 
monochoriale et monoamniotique 
myéloschisis dorsal limité 

mechanical index 

mort fœtale in utero 

megacystis microcolon intestinal hypo- 
peristaltism syndrom 
maturity-onset-diabetes-of the young 
multiple of the median 

maladie sexuellement transmissible 
méthylènetétrahydrofolate réductase 
National Institut for Heath and Care 
Excellence 

nécrose ischémique avec dépôt de fibrine 
omphalocele-exstrophy-imperforate anus- 
spinal defects 

occipito-iliaque gauche antérieure 
Organisation mondiale de la santé 

os propre du nez 


PA 
PAG 
PAPP-A 
PC 
PCR 
PFE 

Pg 
PHACE 


PHI 
PIB 
PIPH 
PLUG 
PMA 
POIC 
PRF 


PSF 
PSV 
PZT 
RCF 
RCIU 
RCOG 


RCT 
RICH 
RMO 
ROI 
RPC 


RPM 
RR 
SA 
SAF 
SD 

SD 
SGA 
SNC 
SOGC 


SRA 
sRCIU 
STIC 
STT 
TAPS 


périmetre abdominal 

petit poids pour l'âge gestationnel 
pregnancy-associated plasma protein A 
périmètre crânien 

polymerase chain reaction 

poids foetal estimé 

progestérone 

posterior fossa malformations, hemangio- 
mas, arterial cerebral anomalies, cardiopa- 
thies, eye abnormalities 

perfusion harmonic imaging 

placenta inséré bas 

phase inversion harmonic imaging 

plug the lung until it grows 

procréation médicalement assistée 
pseudo-occlusion intestinale chronique 
pulse repetition frequency (fréquence de 
répétition des pulses) 

ponction de sang foetal 

peak systolic velocity 

titano-zirconate de plomb 

rythme cardiaque foetal 

retard de croissance intra-utérin 

Royal College of Obstetricians and 
Gynaecologists 

rapport cardiothoracique 

rapidly involving congenital hemangioma 
référence médicale opposable 

region of interest 

recommandation pour la pratique 
clinique 

rupture prématurée des membranes 
risque relatif 

semaine d'aménorrhée 

syndrome d'alcoolisation fœtale 

semaine de développement 

standard deviation 

small for gestational age 

système nerveux central 

Société des obstétriciens et gynécologues 
du Canada 

système rénine-angiotensine 

retard de croissance intra-utérin sélectif 
spatio-temporal image correlation 
syndrome transfuseur-transfusé 

twin anemia polycythemia sequence 


TAR 
TBII 


TDF 
TDM 
TGC 
THI 

TI 

TIP 
TIU 
TM 
TOPS 
TORCH 


TPHA-VDRL 


TRAK 
TRAP 


TRUFFLE 


TSC 
TSH 
TTG 
TTTS 
TUI 
V3 
V4 


VACTERL 


VCI-C 
VCT 
VD 

VG 

VL 
VME 
VO 
VOCAL 


VSM-ACM 


VZV 
WAGR 


WT 
ZIFT 
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thrombocytopenia-absent radius 
thyrotropin binding inhibiting immunoglo- 
bulins 

testis determining factor 
tomodensitométrie 

time gain control 

tissue harmonic imaging 

thermal index 

transfusion intrapéritonéale 

transfusion in utero 

temps-mouvement 

twin oligoamnios polyhydramnios sequence 
Toxoplasmose, Rubéole, Cytomégalovirus, 
Herpes 

Treponema pallidum hemagglutinations 
assay-venereal disease research laboratory 
TSH-Rezeptor-Autoantikorper 

twin reverse arterial perfusion 

Trial of umbilical and fetal flow in Europe 
teratome sacrococcygien 

thyroid stimulating hormone 

tumeur trophoblastique gestationnelle 
twin-to-twin transfusion syndrome 
tomographic ultrasound imaging 
troisième ventricule 

quatrième ventricule 

Vertebral defects, Ano-rectal anomalies, Cardiac 
malformations, Tracheo-Esophageal fistula, 
renal anomaly and/or Radial anomalies, Limbs 
defects 

volume contrast imaging in C-plane 
variabilité à court terme 

ventricule droit 

ventricule gauche 

ventricule latéral 

version par manœuvre externe 

vésicule ombilicale 

virtual organ computer-aided analysis 
vitesse systolique maximale dans l'artère 
cérébrale moyenne 

varicella zoster virus 

Wilms tumor-Aniridia-Genitourinary 
anomalies-mental Retardation 


Wilms tumor 
zygote intrafallopian transfer 
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Des compléments numériques sont associés a plusieurs 
chapitres de cet ouvrage. Ils sont indiqués dans le texte par 
un picto E et proposent des vidéos en ligne. Pour voir ces 
compléments, connectez-vous sur http://www.emconsulte/e- 
complement/476352 et suivez les instructions. 


Vidéo 2.1 Vascularisation circonférentielle caractéristique du 
corps jaune en Doppler 2D. 

a. Corps jaune plein. b. Corps jaune liquidien. 

Vidéos 2.2 a et b Aspect sphérique de la néovascularisation 
du corps jaune en mode 3D surfacique. 

Vidéo 2.3 Double corps jaune sous clomifène. 

Vidéo 2.4 GEU avec sa néovascularisation en Doppler. 
Vidéo 2.5 Kyste lutéal hémorragique. 

Caillots mobilisables lors de l'ébranlement du kyste par la 
sonde vaginale. 

Vidéo 2.6 Kyste lutéal hémorragique Doppler couleur. 

a. Caillots pseudo-végétants avasculaires en Doppler, 

alors qu'un flux dans la paroi du kyste existe. b. Cloisons 
fibrineuses avasculaires. 

Vidéo 2.7 Doppler couleur. Ovaire hyperstimulé avec 
multiples follicules kystiques séparés par des cloisons de 
stroma dense et hypervascularisé. 

Vidéo 2.8 Artère utérine à 22 SA. 

Le Doppler pulsé montre un flux à basse résistance dans 
l'artère utérine avec disparition du notch protodiastolique, 

à comparer avec l'artère iliaque externe visible juste à côté, 
mais qui présente un flux à haute résistance avec reverse flow 
et diastole nulle. 

Vidéo 2.9 Varicocèle pelvienne : multiples dilatations 
veineuses plexiformes avec, en Doppler pulsé, présence d'un 
flux veineux modulé par la respiration. 

Vidéo 2.10 Rétention trophoblastique hypervascularisée en 
Doppler couleur. 

Vidéo 2.11 Lithiase du méat urétérovésical : jet urétéral 
visible en Doppler en regard du calcul. 


Vidéo 3.1 GEU + corps jaune + pseudo-sac. 
Vidéo 3.2 GEU + hémopéritoine. 











Vidéo 5.1 Membrane flottante dans le liquide amniotique. 
Vidéo 5.2 Flux sanguin dans une caverne placentaire. 
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Vidéo 5.3 Flux sanguin dans un lac veineux marginal. 
Vidéo 5.4 Flux sanguin dans un lac veineux sous-chorial. 





Vidéo 10.1 Diastématomyélie. 





Vidéo 12.1 Balayage de l'incidence des quatre cavités 
jusqu'aux gros vaisseaux à 28 SA à vitesse normale puis au 
ralenti. 

L'inclinaison lente et progressive de la sonde d'échographie 
vers le pôle céphalique du fœtus permet de visualiser 
successivement : l'incidence des quatre cavités (A), l'incidence 
des cing cavités (B), l'incidence des trois vaisseaux (C), le 
canal artériel (D), l'aorte transverse (E) et le tronc veineux 
innominé (F). 

Vidéo 12.2 Balayage de l'incidence des quatre cavités vers les 
gros vaisseaux a 25 SA. 

Vidéo 12.3 Incidence des quatre cavités normales a 24 SA. 
Les cavités auriculaires et ventriculaires sont équilibrées. 
D'avant en arrière, les structures suivantes peuvent 

être vérifiées : l'aorte descendante est située devant le 

rachis; l'oreillette gauche (OG) est située devant l'aorte 
descendante, une veine pulmonaire s'abouche dans l'OG:; la 
communication interauriculaire fœtale est située au centre 
de la cloison interauriculaire; la valvule de Vieussens est 
mobile dans l'OG; le septum secundum, au contact des 
valves auriculoventriculaires, est visualisé; la valve tricuspide 
est légèrement plus apicale que la valve mitrale; le septum 
interventriculaire paraît intact; la pointe du ventricule droit 
est comblée par la bandelette modératrice. 

Vidéo 12.4 Incidence des quatre cavités normale a 32 SA. 
Vidéo 12.5 Foyer hyperéchogene. 

En incidence des quatre cavités, un nodule hyperéchogène 
est visualisé sur un cordage de la valve mitrale, proche de son 
insertion sur un pilier du ventricule gauche. 

Vidéo 12.6 Anévrisme du septum interauriculaire a 34 SA. 
Vidéo 12.7 Réseau de Chiari dans l'oreillette droite (OD). 
Vidéo 12.8 Dilatation du sinus coronaire a 30 SA. 

Le sinus coronaire dilaté est visualisé dans l'angle formé par 
la paroi latérale de l'oreillette gauche et la petite valve mitrale. 
Vidéo 12.9 Ventricule unique a 28 SA. 

Les deux valves auriculoventriculaires s'ouvrent dans une 
cavité ventriculaire unique. 

Vidéo 12.10 Ventricule unique a 23 SA. 

Vidéo 12.11 Hypoplasie du ventricule gauche forme 
«croupion ». 

L'oreillette gauche et le ventricule gauche sont hypoplasiques. 


Le ventricule droit « fait la pointe ». La valve mitrale semble 
immobile. La valvule de Vieussens bombe anormalement 
vers l'oreillette droite témoignant d'une inversion du shunt 
interauriculaire. Le sinus coronaire est dilaté. 

Vidéo 12.12 Hypoplasie du ventricule gauche avec ventricule 
gauche virtuel. 

Les cavités droites sont très dilatées. L'oreillette gauche est 
hypoplasique et n'est raccordée qu à l'oreillette droite en 
raison de l'atrésie mitrale. Le ventricule gauche est quasiment 
inexistant. 

Vidéo 12.13 Coupe des deux dômes dans une hypoplasie du 
cœur gauche. 

Le flux rétrograde dans l'aorte transverse (ao tr) est 

visualisé en rouge, car il se dirige de l'arrière vers l'avant en 
direction de la sonde d'échographie. Le flux dans l'artère 
pulmonaire (ap) et le canal artériel est normalement dirigé de 
l'avant vers l'arrière et est coloré en bleu car il s'éloigne de la 
sonde. R : rachis. 

Vidéo 12.14 Atrésie tricuspide chez un fœtus de 27 SA. 

En incidence des quatre cavités, la valve tricuspide est 
remplacée par une bandelette fibreuse hyperéchogène, 
immobile. Le ventricule droit est hypoplasique et est alimenté 
par une communication interventriculaire située au contact 
de la «croix du cœur » (communication interventriculaire du 
septum d'admission). 

Vidéo 12.15 Atrésie tricupide à 28 SA. 

La valve tricuspide est remplacée par un bourrelet 
musculaire. Le ventricule droit hypoplasique est alimenté par 
une communication interventriculaire musculaire. 

Vidéo 12.16 Atrésie pulmonaire à septum intact à 30 SA. 

Le ventricule droit est hypoplasique. La valve tricuspide est 
immobile. Il n'y a pas de communication interventriculaire. 
Les cavités gauches sont dilatées. 

Vidéo 12.17 Cardiomégalie majeure. 

Cardiomégalie majeure chez un fœtus de 24 SA atteint d'une 
atrésie pulmonaire à septum intact qui se complique d'une 
fuite tricuspide massive. La régurgitation valvulaire est 
responsable d'une insuffisance cardiaque avec ascite fœtale. 
Vidéo 12.18 Maladie d'Ebstein à 26 SA. 

L'insertion de la valve septale de la tricuspide est déplacée 
vers la pointe du cœur. La valve antérieure est ample et vient 
au contact de la valve septale en systole. 

Vidéo 12.19 Maladie d'Ebstein à 26 SA en Doppler couleur. 
La fuite tricuspide naît au sommet de l'entonnoir valvulaire. 
Elle est colorée en rouge. 

Vidéo 12.20 Cœur triatrial en incidence des quatre cavités. 
Une membrane qui ne correspond pas à la valvule de 
Vieussens divise en deux l'oreillette gauche (^). 

Vidéo 12.21 Canal atrioventriculaire partiel en incidence des 
quatre cavités. 

La croix du cœur a un aspect anormal car les valves 
auriculoventriculaires sont dans le même plan et qu'il 

existe une communication interauriculaire de type ostium 
primum (*). En Doppler couleur, on identifie une fuite de 

la valve mitrale. od : oreillette droite, og : oreillette gauche; 
vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 

Vidéo 12.22 Communication interventriculaire musculaire 
à 28 SA. 

En incidence petit axe transventriculaire, un balayage de 

la pointe des ventricules vers leur base met en évidence 

une communication interventriculaire musculaire proche 
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de la face diaphragmatique du cœur à hauteur des valves 
auriculoventriculaires. 

Vidéo 12.23 Communication interventriculaire 
périmembraneuse chez un fœtus de 32 SA. 

La communication est située sous l'aorte, en regard de la 
valve tricuspide. En Doppler couleur, la coloration du flux 
est bleue témoignant d'un shunt du ventricule droit vers le 
ventricule gauche. 

Vidéo 12.24 Communication interventriculaire sous- 
aortique avec mal-alignement postérieur du septum conal (*) 
chez un fœtus de 30 SA. 

Ce type de communication interventriculaire doit faire 
craindre la présence d'une sténose sur la voie gauche, 
notamment une coarctation aortique ou une interruption de 
la crosse de l'aorte. 

Vidéo 12.25 Canal atrioventriculaire en incidence des quatre 
cavités. 

Foetus de 24 SA. La communication interventriculaire 

et la communication interauriculaire de type ostium 
primum sont contigués conférant, en diastole, l'aspect 

de canal interatrioventriculaire. En systole, les valves 
auriculoventriculaires sont alignées et les deux 
communications sont bien identifiées. 

Vidéo 12.26 Canal atrioventriculaire en incidence des quatre 
cavités chez un foetus de 22 SA. 

Vidéo 12.27 Canal atrioventriculaire a 32 SA. 

En incidence des quatre cavités, la communication 
interventriculaire du septum d'admission est petite. En 
incidence petit axe, la valve auriculoventriculaire est 
commune aux deux ventricules. 

Vidéo 12.28 Coarctation de l'aorte à 24 SA. 

Le ventricule droit est dilaté et hypertrophié. En incidence 
des deux domes, l'aorte transverse est hypoplasique. 
L'asymétrie des cavités ventriculaires et des gros vaisseaux 
au 2° trimestre de la grossesse doit faire rechercher une 
coarctation de l'aorte. 

Vidéo 12.29 Coarctation aortique en Doppler énergie chez 
un fœtus de 34 SA. 

L'isthme aortique est hypoplasique (>). 

Vidéo 12.30 Coarctation de l'aorte en Doppler couleur 

à 33 SA (>). 

Vidéo 12.31 Foramen ovale restrictif à 32 semaines 
d'aménorrhée et 6 jours. 

En incidence des quatre cavités, il existe un déséquilibre 

des cavités auriculaires et ventriculaires aux dépens des 
cavités gauches. Le septum interauriculaire est anévrismal 

et bombe fortement vers l'oreillette gauche. Le Doppler 
couleur identifie au sommet de la cloison interauriculaire 
un flux fin de haute vélocité (0,8 m/s pour une valeur 
normale inférieure à 0,4 m/s) caractérisant le caractère 
restrictif du flux interauriculaire foetal. OD : oreillette droite; 
OG : oreillette gauche. 

Vidéo 12.32 Transposition corrigée des gros vaisseaux à 32 SA. 
En incidence des quatre cavités, les oreillettes sont en 
position normale. La valve auriculoventriculaire gauche 

est la valve tricuspide, car elle est plus apicale que la valve 
auriculoventriculaire droite qui est la valve mitrale. Le 
ventricule situé a droite a des parois lisses et « fait la pointe », 
c'est un ventricule de morphologie gauche. Le ventricule 
situé a gauche parait plus petit (mais c'est une question 
d'incidence) et a une morphologie de ventricule droit. 
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Vidéo 12.33 Transposition corrigée des gros vaisseaux. 

En incidence des quatre cavités, l'inversion ventriculaire est 
identifiée du fait de l'insertion plus apicale de la valve qui fait 
suite à l'oreillette gauche (og) par rapport à la valve qui fait suite à 
l'oreillette droite (od). En incidence par les gros vaisseaux, l'aorte 
qui naît du ventricule droit (vd) latéralisé à gauche est située en 
avant et à gauche de l'artère pulmonaire. vg : ventricule gauche. 
Vidéo 12.34 Rétrécissement aortique valvulaire à 34 SA. 

Le ventricule gauche est dilaté et hypokinétique. La cinétique 
de la valve mitrale est réduite. L'endocarde du ventricule 
gauche est par endroits hyperéchogène. La valve aortique 

est épaissie et très peu mobile. En Doppler couleur, le flux 
transvalvulaire aortique est accéléré (aliasing) et étroit. 
Vidéo 12.35 Rhabdomyomes intraventriculaires gauches 
chez un fœtus de 30 SA atteint de sclérose tubéreuse de 
Bourneville. 

Vidéo 12.36 Tératome intrapéricardique à 24 SA. 

En incidence des quatre cavités, présence d'un épanchement 
péricardique. Une légère inclinaison de la sonde vers le pôle 
céphalique met en évidence une tumeur kystique située 
devant et à droite des gros vaisseaux. 

Vidéo 12.37 Tétralogie de Fallot à 25 SA. 

L'incidence des quatre cavités est normale. L'orientation 

de la sonde vers le pôle céphalique met en évidence 

le chevauchement de l'aorte sur une communication 
interventriculaire haute puis l'asymétrie entre l'aorte 
(dilatée) et l'artère pulmonaire (légèrement hypoplasique) 
en incidence des trois vaisseaux. Les incidences sagittales 
permettent les mêmes constatations. 

Vidéo 12.38 Atrésie pulmonaire à septum ouvert à 28 SA. 
En incidence transverse, l'incidence des quatre cavités est 
normale. Le balayage permet de voir successivement la 
communication interventriculaire, le chevauchement de 
l'aorte sur la cloison interventriculaire, et l'artère pulmonaire 
qui est de taille inférieure à celle de l'aorte. L'artère 
pulmonaire ne communique pas avec le ventricule droit dont 
l'infundibulum est comblé par une hypertrophie musculaire. 
En Doppler couleur, le flux du canal provient du sommet 

de l'artere pulmonaire et est coloré en rouge signifiant 
l'inversion du flux de l'aorte vers l'artère pulmonaire. En 
incidence sagittale, le chevauchement aortique est plus 
démonstratif. Le canal artériel avec son flux inversé est 
indiqué par la tête de flèche. 

Vidéo 12.39 Vaisseaux systémiques dans une forme sévère 
d'atrésie pulmonaire a septum ouvert à 23 SA (>). 

Le Doppler couleur permet d'identifier deux volumineux 
vaisseaux qui se distribuent aux poumons. Celui coloré en 
rouge naît de l'aorte descendante, celui coloré en bleu naît de 
l'aorte transverse. 

Vidéo 12.40 Ventricule droit à double issue à 30 SA. 

Le balayage à partir de l'incidence des quatre cavités 

montre d'abord la communication interventriculaire, voie 
de drainage obligatoire du ventricule gauche, puis les gros 
vaisseaux mal posés qui naissent du ventricule droit. La 

voie sous-pulmonaire est étroite et l'artère pulmonaire est 
plus petite que l'aorte en faveur d'une sténose pulmonaire 
associée. 

Vidéo 12.41 Ventricule droit à double issue avec 
transposition des gros vaisseaux à 28 SA en incidence 
sagittale. 


Les deux vaisseaux transposés naissent du ventricule droit 
hypoplasique. L'aorte est antérieure, l'artère pulmonaire 
légèrement dilatée est située derrière l'aorte. Le ventricule 
gauche se vide par une communication interventriculaire 
située sous l'artère pulmonaire. 

Vidéo 12.42 Tronc artériel commun à 35 SA. 

Le balayage à partir de l'incidence des quatre cavités met en 
évidence un gros vaisseau qui surplombe une communication 
interventriculaire dont naît d'abord l'artère pulmonaire 
identifiée par sa bifurcation en deux branches, puis l'aorte 
dont la crosse est normalement orientée vers la gauche. 
Vidéo 12.43 Interruption de la crosse de l'aorte avec 
communication interventriculaire à 27 SA. 

Le balayage à partir de l'incidence des quatre cavités retrouve 
une communication interventriculaire sous-aortique. L'aorte 
ascendante est hypoplasique. À aucun moment, en 2D et 

en Doppler couleur, la continuité entre l'aorte ascendante 
(vaisseau circulaire coloré en rouge en Doppler couleur) et 
l'aorte descendante (située en avant et à gauche du rachis et 
colorée en bleu en Doppler couleur) ne peut être identifiée, 
ce qui suggère l'existence d'une interruption de la crosse de 
l'aorte. L'amniocentèse retrouve une microdélétion 22q1.1 
(syndrome de DiGeorge). 

Vidéo 12.44 Trajet normal de l'artère sous-clavière droite. 
Cette artère est normalement visible dans un plan légèrement 
supérieur à celui de l'aorte transverse. Sa détection sera 
facilitée si le rachis foetal est en position latérale et si la pulse 
repetition frequency (PRF) est légèrement diminuée pour 
permettre un meilleur remplissage des structures vasculaires. 
L'artère sous-clavière droite a un trajet en forme de S allongé 
avec une convexité initiale vers l'avant pour contourner la 
trachée (*). Ao transv : aorte transverse; Ascd : artère sous- 
clavière droite. 

Vidéo 12.45 Artère sous-clavière droite rétro-cesophagienne. 
Un trajet rétro-cesophagien de l'artère sous-clavière droite 
est suspecté lorsqu'un troisième vaisseau, fin, est visualisé 
derrière la trachée (*) au niveau de la confluence des crosses 
(< scd ro). ao: aorte; ca: canal artériel; vcs : veine cave 
supérieure. 

Vidéo 12.46 Transposition des gros vaisseaux à 24 SA. 

Le balayage vers les gros vaisseaux à partir de l'incidence des 
quatre cavités montre que le vaisseau qui naît du ventricule 
gauche bifurque précocement et correspond donc à l'artère 
pulmonaire. L'aorte est antérieure et naît du ventricule droit. 
Vidéo 12.47 Transposition des gros vaisseaux à 30 SA. 
Vidéo 12.48 Transposition des gros vaisseaux en incidence 
longitudinale. 

Les trajets des gros vaisseaux sont parallèles. L'aorte est 
antérieure, sa crosse est déroulée en totalité. L'artère 
pulmonaire est postérieure et communique avec l'aorte 
descendante par un canal artériel largement perméable. 
Vidéo 12.49 Bloc auriculoventriculaire complet 
immunologique à 30 SA. 

Les ventricules sont lents (66 bpm), alors que les oreillettes 
se contractent à une fréquence normale de 144 bpm. Le 
mode temps-mouvement permet d'étudier simultanément 
les contractilités de l'oreillette droite et du ventricule gauche 
confirmant ainsi la dissociation auriculoventriculaire. Il 
existe un discret décollement péricardique en regard de 
l'oreillette et du ventricule droits. 
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Vidéo 12.50 
Tachycardie supraventriculaire foetale a 229 bpm a 34 SA. 


En mode temps-mouvement, le rapport des contractions 


auriculaires et ventriculaires est égal a 1. Vidéo 19.1 Biopsie de trophoblaste : placenta postérieur. 
vidéo 1251 Elie raunculaires 22 SA. Vidéo 19.2 Biopsie de trophoblaste : placenta antérieur. 
Tachycardie fœtale régulière. Les oreillettes ont une Vidéo 19.3 Cordocentèse. 

fréquence de 380/minute et les ventricules de 190 bpm. Vidéo 19.4 Amniodrainage. 

Le mode temps-mouvement met en évidence le rapport Vidéo 19.5 Transfusion in utero. 

2 rico entrulice 2i. Vidéo 19.6 Pose d'un drain thoracique (a et b). 


En c, drain thoracique posé - dérivation thoraco-amniotique. 
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Quels que soient les progrès du matériel, l'échographie 
reste pour le moment un examen « opérateur-dépendant » 
et «patiente-dépendant ». Il est inutile de souligner l'impor- 
tance de l'expérience et des connaissances du praticien. En 
revanche, on doit rappeler que le faisceau d'ultrasons obéit à 
des lois physiques intangibles (réflexion, réfraction, absorp- 
tion et diffusion), que les progrès de l'électronique ou de 
l'informatique ne peuvent pas modifier ces lois, que l'obésité 
maternelle, la position et la mobilité foetales peuvent consi- 
dérablement dégrader les résultats, que les belles images des 
publications ne doivent pas entretenir l'illusion de la facilité. 
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Si l'on se réfère aux débuts de l'échographie médicale, il y a 
plus de 50 ans, ou à sa large diffusion autour de la grossesse dans 
les années 1980, on constate ces dernières années des progrès 
techniques considérables, principalement dans trois domaines : 
= la miniaturisation et l'amélioration des transducteurs 

permettant de loger plusieurs milliers de sondes élé- 

mentaires dans une barrette (matrice) de quelques centi- 
mètres carrés; 

= la capacité des mémoires permettant d'enregistrer plu- 
sieurs millions de voxels (unité élémentaire d'une acqui- 
sition volumique); 
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= la puissance de calcul des processeurs permettant de 
traiter à grande vitesse ou en temps réel cette masse de 
signaux (de l'ordre de plusieurs dizaines de milliards 
d'opérations par seconde). 

Ces progrès permettent, il faut le reconnaître, de 
contourner bien des difficultés liées à la cible (le fœtus et son 
«emballage »). Ils permettent aussi de faciliter et de raccour- 
cir considérablement l'examen (production et interprétation 
des images) ainsi que l'apprentissage de la méthode. Enfin, le 
«pouvoir» de l'échographiste se trouve presque miraculeu- 
sement renforcé, à la fois par la pertinence de ses diagnostics 
et par la production - dans le domaine obstétrical - d'une 
forme de spectacle gratifiant dans tous les sens du terme. 

Depuis au moins une quinzaine d'années, on assiste sur- 
tout à des perfectionnements réguliers mais sans rupture 
technologique. Le progrès poursuit sa lancée mais, pour une 
grande part, il concerne un affichage technico-commercial 
qui n'est pas condamnable mais ne doit pas faire illusion. 
Nous survolerons ces évolutions technologiques au fil des 
différents aspects techniques de l'échographie obstétricale. 


Materiel et equipement 


Le matériel de base pour une échographie obstétricale de 

dépistage (nous verrons plus loin qu'il existe plusieurs types 

d'échographie obstétricale) est constitué d'un échographe 

équipé au minimum de deux sondes : 

= une sonde abdominale convexe, de 3,5 à 9 MHz; 

= une sonde endovaginale de 5 à 9 MHz avec un angle suf- 
fisamment large (160° au minimum, mais la plupart des 
sondes ouvrent a 180°). 

La fréquence nominale de la sonde est en réalité une 
fréquence « centrale », définie par les caractères physiques 
de l'élément transducteur, en particulier son épaisseur. Les 
sondes (ultrasound probe) actuelles sont dites « multifré- 
quences» car on peut faire varier la fréquence d'émission, 
autour de la fréquence centrale, sur une large bande passante 
ou émettre simultanément sur plusieurs fréquences diffé- 
rentes. En jouant sur les plages de fréquence ou sur l'utilisa- 
tion simultanée de plusieurs fréquences, sur la focalisation, 
sur des émissions sous plusieurs angles simultanés, sur 
des systèmes de filtres, sur les harmoniques (voir plus loin 
Conditions techniques), on obtient une gamme de réglages et 
de préréglages presque infinie mais qu'il faut bien connaître. 
La meilleure machine est celle que l'on maîtrise le mieux. 

L'échographiste obstétricien considérera comme indis- 
pensable l'utilisation d'une pédale de commande du gel de 
l'image (freeze) libérant les deux mains pour la manipula- 
tion de la sonde et du foetus. 

Le Comité national technique de l'échographie de 
dépistage (en 2005), puis la Conférence nationale de 
l'échographie obstétricale et fœtale (CNEOF), qui lui a 
succédé en 2016, ont formulé des recommandations tech- 
niques pour la réalisation d'une échographie de dépistage 
(encadré 1.1). L'arrêté ministériel du 20 avril 2018 reprend 
toutes ces préconisations en y ajoutant la tenue d'un registre 
consignant toutes les opérations d'entretien et de mainte- 
nance réalisées sur l'échographe et les sondes (encadré 1.2). 

Le mode Doppler n'est pas toujours utile en échographie 
de dépistage mais devient indispensable pour une échographie 





Encadré 1.1 Recommandations 
techniques de l'appareil d'échographie 
pour la réalisation d'un examen 

de dépistage (CNEOF 2016) 


= Échographe suffisamment récent (moins de 7 ans) : 
— comprenant deux sondes (abdominale et vaginale) 
bidimensionnelles avec mode TM; 
— régulièrement entretenu (ce qui suppose une maintenance 
préventive et des contrôles de qualité*). 
= Possibilité de gel de l'image. 
= Possibilité de ciné-loop d'au moins 200 images. 
= Possibilité d'agrandissement de l'image sans dégradation. 
= Possibilité de mesures au dixième de millimètre avec curseurs 
électroniques (en forme de croix). 
= Possibilité d'imprimer et d'archiver numériquement les images. 
*Notons qu'il faudrait exiger du constructeur lors de la livraison, et lors des 
maintenances, le contrôle sur fantôme, en particulier de la pénétration et des 
mesures. Il est tout de même étrange de demander des mesures de clarté nucale 
au 1/10° de millimètre sans contrôle de la précision effective de la mesure. 





Encadré 1.2 Extrait de l'arrêté du 20 avril 
2018 (Journal Officiel de la République 
Française du 25 avril 2018) 


«Échographes : les échographes et leurs sondes doivent 
être marqués CE au titre de la réglementation européenne 
relative aux dispositifs médicaux. Le maintien de la qualité de 
l'imagerie délivrée est assuré selon les recommandations fixées 
par le fabricant dans la notice d'instruction. Il existe un registre 
consignant toutes les opérations d'entretien et de maintenance 
réalisées sur l'échographe et ses sondes. » 


de diagnostic pratiquée par exemple dans le cadre de la sur- 
veillance d'un retard de croissance ou d'une anémie fœtale. 
Dans tous les cas, il s'agit d'un Doppler pulsé couplé à l'image 
échographique pouvant fonctionner sur les différentes sondes 
de l'appareil. Le codage couleur du signal Doppler apporte 
actuellement un confort et un gain de temps considérables 
dans le repérage des vaisseaux et le positionnement de la 
fenêtre de tir Doppler. De plus, l'imagerie couleur présente sa 
propre sémiologie des réseaux vasculaires. 

Le mode TM (temps-mouvement ou fime-motion) sera 
seulement cité car il est réservé à l'exploration cardiologique 
(voir chapitre 12). Il permet d'afficher sur l'écran les échos 
rencontrés par un faisceau unique en les faisant défiler hori- 
zontalement, à une vitesse déterminée, pour dessiner leurs 
déplacements par rapport à la sonde : présentation intéres- 
sante pour la cinétique des valves et parois cardiaques. 

Les modes 3D-4D ou modes volumiques reposent 
sur l'acquisition d'un «bloc volumique » où chaque écho 
est défini par des coordonnées spatiales (dans les trois 
axes orthogonaux x, y et z). L'acquisition du volume pou- 
vait se faire (historiquement) en déplaçant manuellement 
la sonde 2D et en mettant en mémoire les plans de coupe 
successifs : c'était lent et difficile. Elle se fait maintenant 
automatiquement avec une sonde 3D spécifique permet- 
tant de commander des mouvements de bascule (balayage 
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pendulaire) ou de rotation du transducteur. Ce mouvement 
peut être obtenu par une motorisation de la sonde ou 
électroniquement à partir d'une barrette émettrice (souvent 
appelée sonde électronique «matricielle »). La juxtaposition 
des plans de coupe fournit un volume d'échos, qui peut 
être exploité, en temps réel ou en temps différé, à l'aide de 
différents logiciels. Ce mode est presque devenu incontour- 
nable, mais il s'agit surtout d'un mode de présentation, car 
la plupart des informations et des mesures sont obtenues 
en imagerie conventionnelle 2D (voir plus loin Évolutions 
technologiques et modes volumiques). 

Une autre révolution se profile peut-être dans l'organi- 
sation de l'examen échographique car le mode 3D pourrait 
permettre le découplage de l'acquisition de l'information et 
de son interprétation. Ce progrès (?) est clairement souli- 
gné par les fabricants d'échographes qui proposent «l'enre- 
gistrement d'une pile de données volumiques » puis «vous 
pouvez faire sortir la patiente » puis «vous avez tout votre 
temps pour manipuler les données à volonté»... Un mani- 
pulateur, le « sonographeur » (ou «technologue » pour nos 
collègues de la Belle Province), met en mémoire quelques 
volumes prédéterminés et un «interprétateur » lit les coupes 
en temps différé : l'échographie rejoint alors le giron de la 
paraclinique classique, mais «ceci est une autre histoire » 
et une autre médecine (des logiciels de reconnaissance 
automatique de formes ou de structures devraient méme 
permettre de sortir le médecin de la boucle!). La place de 
l'échographie reste un peu incertaine, entre la clinique et 
l'imagerie lourde (tomodensitométrie et imagerie par réso- 
nance magnétique), mais globalement elle est très proche du 
clinicien, souvent intégrée à la clinique (pour la gynéco-obs- 
tétrique surtout, mais aussi pour beaucoup d'autres spécia- 
lités, y compris la médecine de ville dans un proche avenir). 
Même s'il s'éloigne de la clinique, le mode 3D différé peut 
permettre ou favoriser une harmonisation des pratiques, 
faciliter l'enseignement échographique (cœur et cerveau, 
par exemple) et servir pour un contrôle de qualité. Dans 
certaines conditions, cette organisation pourrait peut-être 
apporter une solution à un déficit en praticiens échogra- 
phistes. Pour l'étude de certaines pathologies complexes, 
faciales et osseuses en particulier, le mode 3D peut enrichir, 
lors de réunions multidisciplinaires, la discussion diagnos- 
tique et pronostique. 

L'installation matérielle comporte en outre : 
= un système de reproduction film ou papier (impri- 

mante) dont il faut s'assurer du bon réglage (couleurs et 

définition) et de la stabilité dans le temps. L'image est un 
élément essentiel pour la communication mais aussi pour 
l'appréciation rétrospective de l'examen. L'image est évi- 
demment un élément capital sur le plan médicolégal, on 
hésite toujours sur la quantité à produire et il serait pro- 
bablement plus prudent de s'en tenir aux seules recom- 
mandations de la CNEOF. Les mémoires des disques 
s'effacent, les appareils changent, les médecins partent en 
retraite, les services et les cliniques ferment..., le docu- 

ment papier est donc souvent la seule trace qui persiste à 

distance; 
= un système d'archivage numérique : un disque dur 

intégré dédié à la gestion des archives d'un minimum 
de 150 GB est indispensable. Un système de sauvegarde 
des données du service ou du cabinet est également 


souhaitable, même si les textes ne sont pas précis sur ce 
point. En outre, il serait évidemment souhaitable d'ins- 
taurer un archivage quelque part dans le «cloud » et sur- 
tout dans le dossier médical partagé (DMP) qui est - en 
France principalement - un véritable carnet de santé 
individuel. Les outils sont disponibles, reste a rendre 
obligatoire leur utilisation ; 

= un second moniteur vidéo accessible à la patiente sans 
contorsions (pour les commentaires) ; 

= une table d'examen confortable et éventuellement adap- 
tée pour l'exploration vaginale (étriers, coussin...). Pour 
le confort, et l'accessibilité du moniteur, il n'est pas ridi- 
cule — et c'est même recommandé - d'essayer soi-même 
l'installation (on aura parfois des surprises) ; 

= une salle d'examen convenablement chauffée, en demi- 
obscurité (variateur de lumière), pourvue si possible d'un 
déshabilloir, de toilettes et d'un verrou intérieur (ne pas 
être dérangé en cours d'examen, tout particulièrement en 
échographie vaginale) ; 

= la climatisation est un luxe quasi indispensable pour le 
confort de la patiente, du praticien et la sauvegarde du 
matériel, car les progrès dans la qualité des images vont 
parfois de pair avec la quantité de chaleur produite! 


Déroulement de l'examen 
Interrogatoire 


Mené au début et en cours d'examen, il retiendra comme 

renseignements utiles : 

= l'indication de l'échographie (il existe un formulaire 
de demande d'examen proposé par le Collège français 
d'échographie fœtale’) ; 

= des éléments de datation : date des dernières règles en 
faisant bien préciser le premier jour, durée habituelle des 
cycles, parfois ménotherme ou rapport fécondant, écho- 
graphies précédentes; 

= des éléments d'interprétation de la biométrie fœtale : 
stature des parents, poids des naissances antérieures, 
pathologie gravidique type hypertension ou diabète ; 

= une pathologie actuelle : saignement, perte de liquide, 
douleurs... 


Conditions techniques 


Même avec les progrès les plus récents, l'appareil d'échogra- 
phie ne produit pas automatiquement la meilleure image et 
la plupart des réglages de base ne sont que des compromis 
imparfaits. Il est donc capital d'adapter en permanence les 
différents paramètres pour obtenir l'information la plus pré- 
cise (et pas seulement l'image la plus esthétique, même si 
l'effort est toujours louable). 
= L'écran : un écran mal réglé en contraste ou en brillance 
pousse l'opérateur à des modifications du gain par excès 
ou par défaut, ce qui peut produire une altération dans 
la résolution de l'image et donc des mesures. Le réglage 
de l'écran doit être adapté à l'ambiance lumineuse de la 
pièce. Au minimum, il s'effectue simplement sur l'échelle 
des gris présente habituellement en périphérie de l'écran, 
ou mieux sur la mire de réglage intégrée dans le logiciel 
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de l'appareil (fig. 1.1a) : l'ensemble de l'échelle doit être 
visible, le gris le plus foncé disparaissant sans rupture 
dans le noir de l'écran. 

Le couplage sonde-patiente : la sonde doit être propre, 
sans résidu sec de gel. Le gel coupleur doit être en abon- 
dance suffisante, régulièrement renouvelé. Il faut parfois 
quelques minutes d'imprégnation cutanée pour obte- 
nir le meilleur rendement. Le petit luxe d'un gel tiède, 
maintenu au chaud, par exemple grâce à un chauffe- 
biberon, améliore souvent l'image et reste plus agréable 
pour la patiente. Pour la sonde vaginale, on s'assurera 
de l'absence de bulles d'air sous la gaine de protection. 
Rappelons qu'une vérification attentive de la sonde 
d'échographie après l'examen permet de s'assurer de 
l'absence de souillure visible et de l'intégrité de la gaine. 
En l'absence d'anomalie, une désinfection après chaque 
examen par une lingette adaptée est suffisante. En fin 
de journée, la sonde d'échographie doit être désinfectée 
après nettoyage. Des recommandations de désinfection 
des sondes d'échographie endocavitaires ont été publiées 
par le Haut Conseil de la santé publique en 2007, 2008 
puis actualisées en 2016 et sont accessibles en ligne (voir 
plus loin Effets biologiques des ultrasons et la remarque 
sur le risque infectieux). 

Le gain : le réglage du gain permet de faire varier l'intensité 
de restitution des échos à l'écran. On peut également jouer 
sur la puissance d'émission ultrasonore mais celle-ci varie 
dans des limites beaucoup plus étroites. Le réglage du gain 
peut être à la fois global et différentiel selon la profondeur via 
l'équaliseur de la TGC (time gain control). Il faut obtenir une 
densité homogène et faire varier le gain selon les besoins. On 
l'augmentera pour l'étude des parenchymes, des «contenus » 
et on le baissera pour affiner les contours à mesurer. 

La focalisation : la résolution latérale dépend de la focali- 
sation du faisceau. La ou les zones de focalisation doivent 
étre déplacées selon la profondeur du point étudié et ce 
réglage est trop souvent oublié (fig. 1.1b). 

L'angle d'ouverture : il peut être modifié sur les sondes 
convexes. Plus on «sectorise» autour de la cible, meilleure 
sera la cadence-image et plus l'image sera riche en informa- 
tions : ceci peut être intéressant pour l'étude du cœur foetal. 


= Les sondes et fréquences de sonde : les sondes sont habi- 
tuellement «multifréquences », ce qui permet de moduler 
la fréquence en fonction de la cible. On peut ainsi baisser 
la fréquence pour aller plus profondément ou l'augmenter 
pour analyser finement un organe superficiel. Des préré- 
glages sont souvent proposés par le logiciel de la machine. 
= L'utilisation des harmoniques : une sonde classique 
émet et reçoit à la même fréquence. Cependant, par phé- 
nomène de résonance, les tissus réfléchissent des échos 
à des fréquences harmoniques doubles (et triples, qua- 
druples...) de la fréquence émise mais avec des puissances 
plus faibles. La sélection de ces échos harmoniques consti- 
tue l'imagerie harmonique tissulaire : imagerie harmo- 
nique conventionnelle ou THI (tissue harmonic imaging), 
et imagerie harmonique en inversion de phase ou PIHI 

(phase inversion harmonic imaging). Ce mode apporte un 

progres dans la qualité de l'image, car la fréquence d'émis- 

sion peut étre abaissée pour une meilleure pénétration et/ 
ou la fréquence de réception peut étre plus élevée pour 
une meilleure résolution. 

= Le pré- et post-traitement de l'image : ces réglages per- 
mettent de faire varier la dynamique et l'échelle de gris. 

Ils sont souvent préréglés ou s'adaptent par tatonnement 

selon l'application ou le goût de l'opérateur. 
= Le Doppler : de multiples réglages sont nécessaires pour 

obtenir la meilleure information en Doppler pulsé, avec ou 
sans codage couleur. En particulier, on adaptera la fréquence 
de répétition des pulses (pulse repetition frequency ou PRE) 

à la vitesse du flux étudié et à sa profondeur, on modifiera la 

taille de la fenêtre de mesure selon le type de vaisseau... 

Au total, fabriquer une bonne image échographique est 
une opération complexe qui fait intervenir de nombreux 
paramètres. La combinaison de plusieurs erreurs de réglages 
peut être gênante et même dangereuse. Il faut travailler lon- 
guement sur la documentation de l'appareil, s'entraîner à 
la manipulation et aux réglages pour acquérir des automa- 
tismes. C'est assez «technique » pour le médecin et il ne faut 
pas hésiter à se faire accompagner par des ingénieurs d'ap- 
plications cliniques. Ainsi «armé», on pourra se poser en 
permanence la question suivante : ai-je le meilleur réglage 
pour obtenir la meilleure image ? 





Fig. 1.1 Réglages de l'appareil d'échographie. a. Mire de réglage de l'écran. b. Différence entre mauvais (1) et bons (2) réglages, évidente sur 
cible : mauvais placement de la zone de focalisation (—). 
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Manipulation 


L'échographie obstétricale s'intéresse avant tout a une struc- 

ture mobile, le foetus. La manipulation doit s'y adapter de 

deux manieres : 

= en tournant autour du mobile foetal, en cherchant des 
angles parfois très latéralement, par exemple pour obtenir 
une bonne image du rachis, des quatre cavités cardiaques 
ou une coupe frontale du fond utérin (fig. 1.2a et b); 

= en mobilisant le foetus, avec douceur, pour provoquer des 
mouvements actifs, pour dégager les membres ou orien- 
ter une structure vers la sonde. En fin de grossesse, l'étude 
du diamètre bipariétal (DBP) peut nécessiter de remon- 
ter légèrement la tête fœtale engagée sous la symphyse 
pubienne : cela se fait par une traction sur l'épaule qui sou- 
vent permet de gagner quelques millimètres et d'orienter 
la tête dans le bon plan transversal (fig. 1.2c). Il faut donc 
«trois mains» et la pédale de gel-image devient très utile. 
Au 1° trimestre, l'étude de l'utérus gravide peut être 

menée par voie abdominale et vaginale selon le même proto- 

cole que l'étude du pelvis en gynécologie. Mais on commen- 

cera toujours par l'étude abdominale qui donne une image 


plus globale du pelvis (voir aussi chapitre 3, Remarque : 
voie vaginale ou abdominale ?). Ne pas respecter cette règle 
expose à des erreurs parfois graves (deuxième œuf ou 
deuxième fœtus non vus car trop hauts, masse annexielle 
négligée). La voie vaginale est souvent indispensable pour 
une étude morphologique précoce du fœtus. Cependant, la 
sonde vaginale n'est pas une panacée, elle est limitée en pro- 
fondeur de champ et elle ne permet pas de tourner autour de 
la cible (la sonde est bloquée au fond de l'entonnoir pelvien, 
il faut savoir attendre que des mouvements présentent les 
différentes faces du fœtus). Cela explique que la mesure de 
la clarté nucale est souvent plus aisée par voie abdominale. 
Dans tous les cas, avoir vu un œuf dans l'utérus ne dispense 
pas d'une étude attentive des annexes. 

Aux 2° et 3° trimestres, l'examen est essentiellement 
abdominal et les ovaires sont recherchés très haut, dans 
les flancs : ils sont habituellement invisibles, sauf en cas de 
kyste. La voie vaginale reste nécessaire pour l'étude du col, 
la localisation du bord inférieur du placenta bas inséré ou 
parfois l'étude du pôle inférieur du foetus (cerveau ou rachis 
lombosacré selon la présentation). 





Fig. 1.2 Manipulation de la sonde. a. Rechercher très latéralement le bon plan de coupe de rachis. b. Déprimer le fond utérin pour étudier l'œuf 
en coupe frontale, par son pôle supérieur. c. Traction sur l'épaule du fœtus pour remonter la tête (mesure du DBP). d. Mode balayage panora- 
mique : les images successives se raccordent et s'ajustent par calcul des similitudes, ce qui aboutit à une large coupe 2D. 
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Le temps abdominal de l'examen peut être complété par 
un balayage rapide de l'étage supérieur : foie et vésicule 
biliaire, rein droit et poche de Morisson, rein gauche et rate. 
Naturel pour le radiologue, ce temps nécessite un minimum 
d'apprentissage pour le gynécologue, mais il est parfois riche 
d'enseignements et de surprises. 

Les sondes des échographes 2D, linéaires ou même convexes 
(courbes), ont un champ assez étroit en regard du volume uté- 
rin de fin de grossesse. Cette limite peut être contournée par 
des modes de balayage «panoramiques » spécifiques (XTD- 
View’, SieScape”, Panorama scan” selon les appareils) : l'image 
panoramique se construit à partir des images mémorisées 
pendant le déplacement de la sonde à la surface de la peau. 
Cette manipulation à main levée demande un peu d'habitude. 
Les images successives s'accolent par calcul des similitudes, ce 
qui aboutit à une reconstruction 2D (fig. 1.24). Dans la pra- 
tique, cette présentation est d'un intérêt marginal mais peut 
servir à illustrer la présentation ou la localisation placentaire 
dans une vue globale de l'utérus. 


Remarque 1 


Par convention (ou par habitude de travail), et pour une meil- 

leure correspondance spatiale de la manipulation, l'image écho- 

graphique sera présentée (sur l'écran et sur les documents) selon 

l'orientation suivante : 

= en voie abdominale, le bas de la coupe, la vessie, se place à droite 
de l'écran en coupe longitudinale, et la gauche de la patiente se 
place également à droite de l'écran en coupe transversale (on 
regarde le plan de coupe en se plaçant aux pieds de la patiente); 

= en voie basse (vaginale ou périnéale), l'image est inversée, 
sonde vers le bas, comme si la patiente était debout, avec 
toujours la droite de la patiente à droite de l'écran en coupe 
transversale, et le pubis ou la vessie à droite de l'image en 
coupe sagittale. Cette inversion de l'image pour la sonde vagi- 
nale n'est pas une convention officielle, elle n'est pas utilisée 
par tous les opérateurs, mais elle permet au premier coup 
d'œil de savoir quelle sonde et donc quelle voie a été utilisée, 
même si cette information n'est pas capitale. 

Globalement, la patiente est « regardée » par en dessous en 

coupe transversale et par son côté droit en coupe sagittale. 


Remarque 2 


Quelle que soit la qualité du matériel ou du traitement de l'image (car 
le faisceau ultrasonore reste toujours soumis à des limites physiques) 
et quelle que soit l'expérience de l'examinateur, des échographies, 
dans une proportion non négligeable (5 à 10 %), seront incomplètes, 
mal interprétables, voire impossibles. Ce fait est important en regard 
de l'exigence d'un dépistage d'une sensibilité absolue. Ce fait n'est 
pas assez connu du public, des experts et des juges. 
Lobésité est la première source de difficulté car l'épaisseur pariétale 
atténue sensiblement le signal ultrasonore. Il y a une différence consi- 
dérable entre l'imagerie d'une femme mince de 50 kg et celle d'une 
obèse de 120 kg ou plus. Quelques conseils peuvent être donnés” : 
= il est souhaitable de préciser dans le compte rendu d'exa- 
men l'indice de masse corporelle (body mass index ou BMI 
= poids/taille*) comme critère de fiabilité diagnostique (et a 
titre de «prévention » médicolégale ?), ou plus simplement le 
poids et la taille. On peut aussi noter la distance entre la sur- 
face cutanée et la cavité amniotique ; 


* Voir HAS. Surpoids maternel et échographie fœtale. Décembre 
2016. Téléchargeable sur www.has-sante.fr 


= le réglage de l'appareil doit être programmé pour «écho dif- 
ficile » : basses fréquences à l'émission, diminution du gain 
dans les plans superficiels, diminution de la fenêtre d'explora- 
tion, zoom sur la zone d'intérêt, augmentation des contrastes, 
utilisation des harmoniques... ; 

= par voie abdominale, il faut s'efforcer de diminuer l'obstacle 
en comprimant la paroi, en se glissant sous le tablier grais- 
seux, en sus-pubien, ou en utilisant un abord latéral ou 
périombilical ; 

= la voie vaginale, lors d'une échographie intermédiaire vers 
18 semaines d'aménorrhée, peut apporter des renseignements 
anatomiques précieux et viendra compléter l'échographie du 
1“ trimestre qui dans cette situation d'obésité maternelle doit 
être la plus contributive possible, en s'aidant éventuellement 
du 3D. Inversement, la sonde vaginale peut aussi être utilisée au 
niveau de l'ombilic avec un maximum de gel, ce qui permet de 
dégager parfois une fenêtre acoustique petite mais satisfaisante ; 

= enfin, il est raisonnable de prévoir : une durée d'examen suf- 
fisante, une échographie de référence si nécessaire, une écho- 
cardiographie et éventuellement le recours à une imagerie 
par résonance magnétique (IRM) fœtale. 

Les autres difficultés peuvent provenir de cicatrices pariétales 

(essayer de les contourner), de la qualité de la peau parfois 

« parasitée » par diverses pommades (laisser le temps au gel cou- 

pleur de bien imprégner), de la position du fœtus (le mobiliser 

ou répéter l'examen), de l'insuffisance du liquide amniotique 

(de façon exceptionnelle, une amnio-infusion peut être indi- 

quée pour compléter l'étude fœtale). 


Commentaire de l'examen 


L'examen échographique prénatal présente dans tous ses 

éléments une spécificité, une originalité qui le distingue for- 

tement du reste de la pratique médicale clinique ou radiolo- 

gique. Cet acte médical présente cinq caractéristiques très 

spécifiques : 

= la femme enceinte elle-même, avec une psychologie très 
particulière, une sensibilité et une réceptivité exacerbées ; 

= l'objet de l'examen qui n'est pas la femme enceinte mais 
un autre partenaire, le fœtus; 

= le but habituel de l'examen qui n'est pas la recherche 
d'une pathologie mais la confirmation d'une absence de 
pathologie ; 

= la présence d'autres participants (le mari) ou d'autres 

«spectateurs » ; 
= enfin, la nature même de l'échographie, située entre la 

clinique et la paraclinique, entre le palper et la radiologie, 

entre l'auscultation et l'informatique. 

Partant de là, chacun conduira son examen et son com- 
mentaire selon ses habitudes et sa sensibilité, mais il y a des 
éléments constants à ne jamais oublier : 
= tout est important : les mots, les silences, les expres- 

sions du visage de l'examinateur. Pour un simple détail, 

un même examen techniquement parfait peut conduire 
psychologiquement à des catastrophes ou, au contraire, à 
restaurer un certain confort affectif ; 
= il faut expliquer la procédure : «Je regarde puis je vous 
explique ensuite.» Un tour d'horizon rapide est toujours 
nécessaire avant d'amorcer un commentaire (contrôle de 
la vitalité, présence de liquide amniotique, absence de 
grosse malformation) ; 

= il faut certainement expliquer les images, mais pas 
toutes les images car ce serait trop long. Habituellement, 
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un commentaire assez général sur les différents éléments 

anatomiques étudiés sera suffisant. Mais, attention a ne 

rien oublier d'important («On ne m'a pas montré ses 
mains donc il n'a pas de mains... »); 

= attention au choix des mots: il faut bannir les termes médi- 
caux les plus barbares (macrosomie, hypotrophie, dolicho- 
céphalie...) et préférer des termes plus quotidiens (assez 
gros, maigre, téte allongée...). Mais quelles que soient les 
précautions d'asepsie verbale, on sera toujours surpris par 
les étonnantes ou effrayantes interprétations données aux 
mots les plus simples («rythme cardiaque» peut se transfor- 
mer en « mon bébé est cardiaque, il a une cardiopathie»...); 

= il faut valoriser le fœtus : dans le commentaire comme 
dans les images, il est toujours utile de prendre quelques 
secondes pour proposer un beau profil ou une belle 
image de main; 

= il faut bien faire comprendre à la patiente les limites de 
l'échographie : on ne voit pas tout, globalement seule- 
ment 60 % des anomalies sont visibles, l'échographie 

«n'est pas un microscope et ne peut pas compter le 

nombre de chromosomes » ; 
= il faut toujours énoncer une conclusion à son examen et 

s'assurer que l'on a été bien compris dans son commen- 
taire («tout va bien» ou, beaucoup mieux, «tout ce que je 
vois est bien »). 

Reste l'épreuve redoutée : la découverte et l'annonce 
d'une anomalie, biométrique et surtout morphologique. Ce 
problème est brièvement abordé au chapitre 6 (Attitude face 
à une anomalie). 


Bases physiques 


Génération de l'image échographique 

Un écho est la réflexion et/ou la diffusion de l'onde ultra- 
sonore sur une interface entre deux milieux d'impédance 
acoustique différente, les différences d'impédance étant 
essentiellement liées aux différences de vitesse de propa- 
gation du son. Plus les impédances sont différentes, plus la 





a 





réflexion sera importante, ce qui se traduira par une bril- 
lance croissante de chaque point sur l'écran grâce au codage 
en échelle de gris. Mais l'impédance acoustique n'est pas 
forcément différente entre deux tissus différents. 

Il y a réflexion lorsque la taille de l'interface est du même 
ordre ou plus grande que la longueur d'onde des ultrasons 
utilisés : pour mémoire, cette longueur d'onde est d'environ 
0,5 mm à 3,5 MHz et de 0,2 mm à 7,5 MHz. À condition d'être 
lisse, cette interface forme un réflecteur qui est dit « spécu- 
laire», assimilable à un miroir en optique. Lorsque l'interface 
est irrégulière ou rugueuse, ou qu'elle est beaucoup plus petite 
que cette longueur d'onde, par exemple dans un parenchyme 
homogène ou un liquide contenant des particules, la réflexion 
est dite non spéculaire ou diffuse, car elle se fait dans toutes 
les directions : une partie de ces ondes diffusées (variables 
selon la taille et la densité des mini-interfaces) interfèrent 
entre elles pour renvoyer des échos renforcés (interférence 
constructive) donnant sur l'écran un piqueté (speckle) plus ou 
moins caractéristique du tissu ou du liquide. Mais l'image ainsi 
créée est très dépendante de l'appareil et des réglages, et elle 
n'a qu'une correspondance indirecte avec la structure histolo- 
gique : «L'image possédée n'est pas l'objet désiré mais un reflet 
déformé» (Pr J.-M. Bourgeois). Cependant, les changements 
dans le «motif» du speckle peuvent être utilisés pour l'étude 
des mouvements et des flux lents, en imagerie haute fréquence. 

Le balayage échographique produit une image bidimen- 
sionnelle qui en apparence traduit une coupe sans épaisseur 
de la structure. Or, il ne faut pas oublier que toute la largeur 
de la sonde est émettrice, ce qui donne en réalité un faisceau 
formant une tranche d'une certaine épaisseur. Ce que l'on voit 
sur l'écran est la résultante, la «compression » des échos issus 
d'un certain volume de part et d'autre du milieu de la sonde, 
volume variable en épaisseur selon la qualité de la focalisation. 
Cela explique la mauvaise définition des interfaces sphériques 
ou la projection dans l'image d'échos de bordures (fig. 1.3). 

Le faisceau ultrasonore est atténué lors de son trajet 
(aller-retour), c'est-à-dire qu'il perd de l'énergie. Cette atté- 
nuation est en partie liée aux phénomènes de réflexion, de 
réfraction ou de diffusion qui produisent des échos. Mais 


_ + = + 
Fig. 1.3 Effet de volume partiel. a. Projection d'un écho externe dans l'image d'un kyste. b. Les deux petits kystes et la partie superficielle du 


grand kyste sont faussement remplis d'échos (-+) par effet de volume partiel (ici, dans un sein). L'image est ancienne : les appareils récents ont une 
bien meilleure focalisation (électronique) permettant des coupes «ultrafines » et un traitement du signal qui élimine beaucoup d'échos parasites. 
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même sans production d'échos, il existe une absorption du 
faisceau (dégradation de l'énergie en chaleur) qui est d'autant 
plus importante que la fréquence est élevée et qui dépend 
des caractères physiques du milieu (viscosité, élasticité, den- 
sité...). On en déduit que l'atténuation et l'absorption ne sont 
pas synonymes d'échogénicité et que ce qui définit la densité 
d'une masse, c'est l'atténuation beaucoup plus que l'échogé- 
nicité. Selon le degré d'atténuation, on peut ainsi décrire : 
= l'absence de transmission (fig. 1.4) qui se traduit par un 
vide d'écho en «cheminée » au-delà de la structure. Cet 
aspect réalise le «cône d'ombre» en rapport avec une 
absorption totale par une structure hyperatténuante (qui 
peut être hyperéchogène ou hypo-échogène selon que 
sa surface est réfléchissante ou non). Mais pour qu'une 
structure forme un cône d'ombre, il faut qu'elle soit d'un 
diamètre suffisant par rapport à l'épaisseur de la coupe, 
sinon elle n'arrêtera pas la totalité du faisceau (une petite 
particule produit un écho mais pas de cône d'ombre); 
= [a transmission avec faible atténuation (fi: ): c'est le 


cas habituel des liquides (homogènes ou non) en raison 


de leur faible viscosité qui absorbe peu. La traduction en 
image donne le «renforcement postérieur » avec un écho 
de sortie aussi fort que l'écho d'entrée même si l'on baisse 
fortement le gain (l'amplification du signal). Derrière une 
telle structure liquide, l'image échographique sera plus 
riche par comparaison avec les zones latérales qui n'ont 
pas été «éclairées » à travers le liquide. Mais en réalité ce 
terme de renforcement est inexact, car il n'y a pas d'aug- 
mentation de l'énergie mais une meilleure préservation ; 
= la transmission avec moyenne ou forte atténuation 

(fig. 1.6) qui correspond aux tissus mous ou aux masses 

dites solides et qui s'exprime par l'absence de renforce- 

ment postérieur et/ou raréfaction progressive, en profon- 
deur, des échos de diffusion. 

La densité d'une structure (l'atténuation), son échogéni- 
cité (nombre d'interfaces renvoyant des échos par réflexion 
ou diffusion) ne sont pas des valeurs absolues mais se défi- 
nissent toujours par comparaison avec d'autres structures 
voisines ou avec un tissu de référence, le foie foetal en géné- 
ral en échographie obstétricale. 





Fig. 1.4 Cône d'ombre acoustique. a. Simulation d'une atténuation forte : «cône d'ombre » parfait. b. Atténuation presque totale (*) en arrière 


de la partie «osseuse » d'un kyste dermoïde. 





Fig. 1.5 Renforcement postérieur. a. Simulation : faux kyste séreux (1) dans un milieu absorbant (2), avec ombre de réfraction (—). b. Utérus (U) 
et kyste hémorragique du corps jaune (O) : l'échogénicité des deux structures paraît voisine, mais on note un net renforcement postérieur (2) 
derrière l'ovaire kystique qui contraste avec l'atténuation (1) derrière l'utérus. 
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Fig. 1.6 Attenuation moyenne. a. Derrière un kyste graisseux (simulation). b. Derrière un fibrome. 






OdB -20 dB 


~— — A Lobes latéraux 


Lobe principal 


Fig. 1.7 Effets des faisceaux accessoires (voir texte). 


Pièges et artefacts physiques 
de l'imagerie bidimensionnelle 


L'artefact peut se définir comme la présence d'une image là 
ou il n'y a pas de structure anatomique ou inversement l'ab- 
sence d'image là où existe une structure. Les artefacts phy- 
siques tiennent à la nature même de l'onde ultrasonore et ils 
ne peuvent donc pas être totalement réduits par les progrès 
techniques. De plus, certains artefacts sont assez spécifiques 
et peuvent servir pour identifier une structure. 

L'étude de l'œuf ou du fœtus comporte beaucoup moins 
d'artefacts que celle du contenu abdominal, car le milieu 
est plus homogène (peu de graisse, pas de gaz). Les pièges 
sont d'ailleurs plus faciles à déjouer car le contenu utérin est 
a priori connu. Nous voudrions simplement insister sur le 
doute systématique qui doit habiter l'échographiste : y a-t-il 
un objet derrière l'écho ? 


Effets de focalisation insuffisante 
Effets de volume partiel 


Comme nous l'avons vu plus haut, l'épaisseur de la coupe fait 
que la sonde peut intéresser en même temps une structure 









pseudo-cloison 
intrakystique =, 


anéchogène et une structure échogene. En bordure d'une 
structure kystique, les échos périphériques peuvent donc se 
projeter dans l'image du kyste et un kyste de petite taille se 
remplir totalement d'échos parasites (fig. 1.3). 


Effets des faisceaux accessoires 


Outre le faisceau principal, la sonde produit également 
de nombreux faisceaux accessoires divergents et de faible 
intensité (1/100° du faisceau principal) mais qui peuvent 
créer des échos sur des structures écartées du plan de coupe. 
Si le gain est élevé et si la structure étudiée est anéchogène, 
ces échos peuvent apparaître à l'image sous la forme d'arte- 
facts linéaires (pseudo-cloison intra-ovulaire ou intrakys- 
tique : fig. 1.7 et 1.8). Ce type d'artefact est très atténué avec 
les sondes récentes. 


Effet de reverbération ou de répétition 


Le faisceau ultrasonore retournant à la sonde peut être 
réfléchi par la sonde elle-même et retourner en profondeur, 
parfois plusieurs fois de suite réalisant des «échos de sonde » 
(fig. 1.9). Cet aller-retour plus ou moins répétitif entre sonde 
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Fig. 1.8 Faisceaux accessoires. a. Pseudo-cloison (=) dans un kyste fonctionnel en début de grossesse. b. Fausse membrane (—) en avant du 
foetus vers 4 mois. 





Fig. 1.9 Effet de réverbération. a. Echos de sonde. b. Réverbérations sur gaz coliques (1 : interface paroi-gaz; 2, 3 et 4 : artefact). c. Echo de 
sonde sur l'aponévrose des grands droits (1) projetant dans l'œuf un artefact simulant une cloison (2). d. Réverbérations complexes. L'écho du 
DIU (1) se réverbère sur la face antérieure de l'utérus (2) générant un artefact de stérilet en profondeur (3). Noter les échos de répétitions en arrière 
du DIU (—>) traduisant une réverbération interne dans le stérilet. 
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et structure réfléchissante se fait avec une perte importante 
d'intensité pour les échos secondaires. Pour que cet effet 
devienne apparent, il faut donc face à la sonde une structure 
fortement réfléchissante (aponévrose des droits, face posté- 
rieure de la vessie, gaz coliques) et un vide d'écho au-delà de 
la structure pour que les répliques soient visibles. Dans tous 
les cas, les échos de réverbération sont rigoureusement éta- 
gés et séparés par un espace égal à la distance sonde-struc- 
ture réfléchissante : il suffit d'appuyer sur la sonde pour voir 
ces échos faire l'accordéon ». Ces échos de sonde sont éga- 
lement responsables du brouillage des premiers millimètres 
de coupe par réverbération dans l'intervalle sonde-peau. 


Effets de réflexion ou images en miroir 


Lorsque le faisceau aborde une interface fortement réfléchis- 
sante (gaz en arrière de la vessie ou du diaphragme ou de la 
paroi ovulaire postérieure), cette surface peut se comporter en 
miroir acoustique source d'une réflexion symétrique qui peut 
«éclairer » une autre structure distante (parfois même située en 
dehors du champ d'examen : image fantôme). Ces échos secon- 
daires reviennent à la sonde avec du retard et apparaissent en 


N % 
À p 


profondeur derrière le miroir (fig. 1.10 et 1.11), formant une 
image plus ou moins élargie si le miroir est concave (effet loupe). 


Effets de réfraction 
Ombre de réfraction 


Lorsque le faisceau est tangent à une interface courbe 
entre des milieux d'impédance différente, il se produit une 
déviation complexe du faisceau à la fois par réflexion et par 
réfraction, provoquant une ombre acoustique de bordure 
(fig. 1.5a et fig. 1.12). Cela est particulièrement marqué sur 
les coupes transversales de la tête ou de l'abdomen fæœtal. Les 
faisceaux déviés peuvent aller se réfléchir sur des structures 
de voisinage qui seront «vues » par la sonde comme si elles 
étaient dans l'axe du faisceau. 


Dédoublement d'image 


Ce phénomène s'observe essentiellement sur des coupes 
transversales médianes (fig. 1.13). Les bords internes des 
muscles grands droits et leur interface postérieure se com- 
portent parfois comme une lentille acoustique convergente. 








Fig. 1.11 Effet de réflexion. a. Image en miroir (2) d'un kyste (1) au-delà d'une surface de réflexion concave (=) : «effet loupe» (simulation). 
b. Image en miroir (2) d'un utérus rétroversé (1) contenant un DIU, de l'autre côté d'une interface réfléchissante (—) constituée par le rectum. 
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Fig. 1.12 Effet de réfraction. a. Simulation : artefact de réfraction par le faisceau tangent à la bordure (—). b. Coupe transversale de l'abdomen 
foetal : ombre de réflexion (>) et artefact de réfraction (=) qui rendent difficile la localisation du contour latéral. 





Fig. 1.13 Dédoublement d'image. a. Explications physiques (RA : rectus abdominis ou muscle grand droit). b. Pseudo-dédoublement du septum 
interventriculaire à 5 mois. c. Pseudo-cedéme occipital (>) a 4 mois. d. Pseudo-dédoublement embryonnaire. 


Une partie du faisceau peut étre réfractée vers une cible qui 
est donc identifiée par deux secteurs voisins de la sonde, ce 
qui donne sur l'écran une double image de cette cible. Cet 
effet est surtout frappant pour les dédoublements de stéri- 
let et des petits œufs intra-utérins. Cet artefact disparaît en 
coupe sagittale et bien sûr en abord vaginal. Il est un peu 
historique car presque totalement atténué avec les sondes 


de technologie actuelle (balayage électronique «composé », 
plusieurs incidences simultanées). 


Effets de résonance ou images en queue de comète 


Certaines petites structures sont capables de résonner 
lorsqu'elles sont touchées par le faisceau ultrasonore et elles 
se comportent alors comme un transducteur secondaire qui 
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Fig. 1.14 Effet de résonance. a. Queues de comète (—) en arrière d'un DIU au cuivre (fil de cuivre enroulé autour de la tige verticale). b. Queue 


de comète en arrière des gaz coliques (=). c. Piercing ombilical (>). 


re-émet des ultrasons jusqu à ce que cette résonance s'amor- 

tisse. Cette émission secondaire est «vue » par la sonde comme 

des échos très forts naissant en arrière de la cible, sur une pro- 

fondeur variable selon la durée de résonance qui dépend des 

caractères physiques de la structure. Ce phénomène est par- 

faitement illustré par l'image de queue de comète (fig. 1.14). 
Sont ainsi capables d'entrer en résonance : 

= les particules métalliques incluses dans un parenchyme; 

= les aiguilles (pleines ou creuses); 

= les stérilets au cuivre (avec aussi un effet de réverbération 
interne) ; 

= certains conglomérats de bulles et de liquide (dans le 
duodénum, l'aérobilie et parfois le côlon). 


Mode Doppler 
Rappel de physique 


L'effet Doppler” permet de repérer une structure en mou- 
vement par la modification de fréquence du faisceau 





* Du nom de son découvreur, Christian Andreas Doppler (1803-1853), 
mathématicien et physicien autrichien, qui décrivit cet effet à partir 
de l'observation d'étoiles doubles. 


ultrasonore réfléchi par cette structure. La modification 
de fréquence - c'est-à-dire la différence de fréquence entre 
le faisceau émis et le faisceau reçu apres réflexion — consti- 
tue la fréquence Doppler, à ne pas confondre avec la fré- 
quence d'émission de la sonde. La fréquence Doppler étant 
proportionnelle à la vitesse de déplacement de la structure, 
on peut donc quantifier cette vitesse. La cible Doppler, dans 
notre domaine, est le déplacement des globules rouges san- 
guins avec une gamme de vitesse comprise entre quelques 
centimètres et quelques mètres/seconde. Par nature, l'effet 
Doppler est maximum pour des déplacements de la cible 
proche de l'axe du faisceau (rapprochement et éloignement) 
et il s'annule pour des mouvements perpendiculaires à cet 
axe : s'agissant d'un «tube» vasculaire, le signal Doppler est 
donc nul là où le vaisseau est le mieux visible en imagerie 
échographique et vice versa. 

La traduction du signal Doppler est double : signal 
sonore d'autant plus aigu que la vitesse apparente est élevée 
et analyse spectrale des vitesses (c'est-à-dire des fréquences 
Doppler) où chaque point du diagramme est d'intensité pro- 
portionnelle au nombre d'éléments se déplaçant à une même 
vitesse au temps donné (fig. 1.15). Les systèmes Doppler 
actuels sont toujours «couplés », c'est-à-dire que la même 
sonde sert à la fois à l'imagerie échographique et à l'émission 
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Omb-Syst 


Fig. 1.15 Spectre Doppler. a. Flux veineux, bidirectionnel, lent et turbulent (lit placentaire). b, c. Flux laminaire artériel : en b, haute résistance 
avec diastole nulle (d) et reverse flow (—) et en c, moyenne résistance avec «notch » (>). d. Flux artériel à basse résistance sur une artère ombilicale 


(flux turbulent avec composante négative sous la ligne de base). 


du faisceau Doppler. La ligne de tir Doppler apparaît sur 
l'image, ce qui permet de viser précisément une structure, 
alors que les tracés des vitesses défilent en même temps sur 
une partie de l'écran. 

Le Doppler à émission continue est actuellement aban- 
donné, pour l'obstétrique, au profit du Doppler pulsé qui 
permet de sélectionner en profondeur une zone limitée de 
mesure («fenêtre » de 1 à 15 mm), ce qui rend la visée beau- 
coup plus simple et précise. L'appareil émet des « pulses » 
successifs à une cadence ajustable (PRF) et sélectionne les 
échos à étudier dans une fenêtre de temps qui correspond 
au temps de vol des ultrasons entre la sonde et la profondeur 
choisie. La mesure se fait à la réception entre chaque pulse et 
donc la fréquence de répétition des pulses doit être d'autant 
plus lente que la cible est profonde, et inversement pour les 
cibles proches. 

La puissance de calcul des appareils modernes permet 
de réaliser une véritable coupe Doppler par juxtaposition 
d'un grand nombre de petites fenêtres et d'affecter à chaque 
point de mesure une couleur variable selon la vitesse et le 
sens du déplacement : c'est le Doppler à codage par cou- 
leur ou, plus simplement, Doppler couleur. Par convention, 
la couleur rouge représente les échos se rapprochant de la 
sonde et la couleur bleue les échos qui s'éloignent. Plus la 
vitesse est grande, plus les couleurs s'éclaircissent vers le 
jaune ou le blanc. Les hautes « variances» de flux peuvent 


éventuellement se coder en vert. L'image Doppler couleur 
se superpose en temps réel sur la coupe échographique en 
échelle de gris. 

Le mode «énergie» du Doppler couleur (ou Doppler de 
puissance, ou Doppler power imaging) est un mode d'affi- 
chage particulier du signal Doppler. L'appareil repère les 
ondes réfléchies modifiées par effet Doppler et ne prend en 
compte que l'amplitude ou puissance de ces ondes réfléchies, 
quelle que soit la variation de fréquence. Une seule gamme 
de couleurs (des palettes de couleurs ont succédé au jaune 
ocre initial) va coder ce paramètre qui est indépendant de 
la vitesse du flux, de l'angle et du sens de circulation. Ce 
mode est plus sensible pour détecter des basses vitesses ou 
des petits vaisseaux. Le mode Doppler énergie directionnel 
ou HD-flow permet d'associer le Doppler de puissance avec 
une indication de direction de flux : on obtient une image- 
rie particulièrement efficace pour «cartographier » des flux 
faibles ou a basse vitesse (flux veineux ou placentaires, voir 
par exemple fig. 5.18d). 

L'effet Doppler n'est pas la seule façon d'étudier un flux en 
échographie. Les imageries de flux non Doppler viennent 
actuellement en complément des précédentes, avec des per- 
formances très améliorées pour la définition, la pénétration 
ou la sensibilité, en particulier pour les flux lents ou faibles. 
Il s'agit essentiellement du mode CVI (pour color velocity 
imaging) et du mode B-flow qui l'a généralement remplacé. 
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Le principe n'est plus d'utiliser les variations de fréquence 
du faisceau réfléchi (l'effet Doppler), mais le changement- 
déplacement du signal rétrodiffusé (échos des globules 
rouges surtout) par comparaison entre deux tirs. De plus, les 
pulses sont codés pour sélectionner et amplifier les «bons » 
échos afin d'améliorer le rapport signal/bruit. Cette image- 
rie est indépendante de l'angle du faisceau mais ne renseigne 
pas sur le sens et la vitesse de l'écoulement. 


Utilisation du Doppler 


En obstétrique, le mode Doppler vise essentiellement trois 
cibles : l'artère utérine, l'artère ombilicale et l'artère cérébrale 
moyenne du foetus (voir au chapitre 7, Doppler foetal et uté- 
rin). Le Doppler couleur est particulièrement précieux pour un 
repérage rapide des petites structures vasculaires, mais il n'est 
pas toujours indispensable. En son absence, la coupe échogra- 
phique permet de localiser soit directement le vaisseau, soit la 
zone anatomique concernée, mais il faut alors tâtonner un peu. 

Quel que soit le mode de repérage, la caractérisation d'un 
vaisseau ou d'une circulation repose sur l'étude de la courbe 
vélocimétrique en analyse spectrale. On s'efforcera toujours 
d'obtenir l'acuité maximale du signal (à l'oreille et sur la 
courbe), c'est-à-dire la vitesse apparente la plus élevée qui 
témoigne de la bonne position de la ligne de tir Doppler. 
En même temps, on utilisera la plus petite fenêtre possible 
couvrant le vaisseau pour éviter des interférences avec les 
structures vasculaires de voisinage. 

L'analyse du spectre (fig. 1.15) permet de différencier 
deux types de flux : 
= le flux laminaire où la périphérie du spectre est très dense et 

le contenu pauvre, témoignant d'un mouvement simultané, 

à la même vitesse, de la majorité des éléments sanguins; 
= le flux turbulent (ou tourbillonnaire) à contenu riche, 

enregistrant donc a un méme moment des vitesses et/ 

ou des directions très différentes, et éventuellement une 
composante de vitesses négatives sous la ligne du zéro. 
Le profil vélocimétrique est l'élément le plus caractéris- 
tique d'un vaisseau et de l'état fonctionnel de l'organe ou de 
la structure qu'il irrigue. Indirectement, ce profil vélocimé- 
trique est étroitement lié à la résistance à l'écoulement en 
aval du point de mesure. On distingue ainsi : 
= le flux veineux (fig. 1.15a) : lent (quelques centimètres 
par seconde) et stable; 
= le flux artériel à haute résistance (fig. 1.15b) : pic systo- 
lique, flux diastolique nul, parfois reflux protodiastolique 
ou reverse flow (par exemple, artère iliaque) ; 

= le flux artériel à moyenne résistance (fig. 1.15c) : pic 
systolique, flux diastolique positif inférieur a la moitié 
du pic systolique, parfois incisure protodiastolique ou 

« notch » (par exemple, artère utérine) ; 
= le flux artériel à basse résistance (fig. 1.15d) : onde sys- 

tolique, flux diastolique important, pas de « notch » (par 

exemple, vaisseaux du corps jaune). 

La caractérisation des flux artériels ne peut pas se faire sur 
la vitesse apparente, car celle-ci est entièrement dépendante 
de l'angle formé par le faisceau ultrasonore et l'axe du vais- 
seau, angle qu'il est difficile de connaître ou de répéter avec 
précision (exception : l'artère cérébrale moyenne dont l'axe 
«tombe» naturellement dans l'axe du faisceau). On utilise 
donc des index exprimant le rapport entre la vitesse systolique 


maximum (S) et la vitesse résiduelle en fin de diastole (D) ou 

encore la vitesse moyenne (V. moy.). Pour l'essentiel, la vitesse 

diastolique relative est inversement proportionnelle a la résis- 

tance d'aval. Les principaux index sont calculés automatique- 

ment par l'appareil, en temps réel ou différé : 

= (S-D)/S = index de résistance de Pourcelot (IR), qui 
augmente avec la résistance mais plafonne à 1 dès que la 
télédiastole est nulle ; 

= (S-D)/V. moy. = index de pulsatilité (IP), qui augmente 
également avec la résistance mais permet l'étude compa- 
rative des flux rapides à haute résistance; 

= D/S = index diastolique, qui varie en sens inverse des 
précédents. 


Pièges et artefacts physiques 
en Doppler (l'aliasing) 


Pour obtenir un signal Doppler fiable en mode pulsé ou 
couleur, il faut interroger la cible d'autant plus souvent 
quelle se déplace rapidement. Si cette fréquence d'interro- 
gation (c'est-à-dire la fréquence de répétition des pulses) 
est trop basse, il y aura ambiguïté ou aliasing sur la vitesse 
apparente qui peut même faussement s'inverser (de même, 
on observera une inversion de couleur en Doppler couleur). 
Ce phénomène apparaîtra pour des flux rapides dans des 
vaisseaux profonds car plus on interroge en profondeur, plus 
il faut ralentir la cadence d'échantillonnage (puisqu'il faut 
attendre plus longtemps le retour de l'écho avant d'émettre 
le pulse suivant). L'apparition de l'aliasing en mode couleur 
est aussi une façon rapide de localiser le point de vitesse 
maximale d'un vaisseau (voir par exemple la localisation du 
canal d'Arantius, fig. 7.42b). 


Évolutions technologiques et modes 
volumiques (3D-4D) 


Le mode volumique est le dernier avatar de la méthode 
échographique, et aussi le plus spectaculaire. Il illustre et 
concentre tous les progrès technologiques car pour fabriquer 
un volume (le 3D-4D), il faut d'abord être capable de pro- 
duire les tranches élémentaires (2D) que l'appareil assem- 
blera en un volume : il faut à la fois une qualité de coupe et 
une vitesse de production trés élevées, et il faut ensuite des 
algorithmes et une grande puissance de calcul pour utiliser 
la masse de données. Les processeurs et les algorithmes sont 
assez voisins de ceux des consoles pour jeux vidéo. 

La physique des ultrasons n'a évidemment pas changé en 
50 ans. En revanche, toute la chaîne de fabrication de l'image 
a profondément évolué : production du signal ultrasonore, 
recueil de l'écho, traitement et présentation du signal reçu. 
Le progrès le plus fondamental est la puissance et la rapi- 
dité de calcul des appareils qui ont permis de passer du 
mode A (A pour amplitude) au mode B (B pour brillance 
ou bidimensionnel) statique des années 1970, puis au 2D 
dit « temps réel» et ensuite au tridimensionnel statique (3D) 
puis dynamique (4D) en allant jusqu'au Doppler couleur 
en 3D et 4D. Les fabricants d'échographes revendiquent des 
chiffres vertigineux de centaines de milliards d'opérations 
par seconde (c'est certainement beaucoup, mais c'est tota- 
lement incompréhensible pour un échographiste moyen !). 
Et sur ces progrès de l'imagerie, on greffe de plus en plus des 
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assistances à l'interprétation, avec un potentiel considérable, 
souvent (et un peu prématurément ?) qualifiées d'intelli- 
gence artificielle. 


Avancées technologiques 


Il n'est pas possible de détailler ici tous les progrès tech- 
niques récents. Il n'y a plus de grandes ruptures technolo- 
giques (comme les sondes électroniques qui ont succédé aux 
sondes mécaniques, le temps réel ou le codage couleur par 
exemple) mais des perfectionnements continus qui abou- 
tissent quand même à des changements importants dans 
l'utilisation de l'outil échographique : allègement extrême 
des machines, rapidité de production des images et des exa- 
mens, qualités des images et du diagnostic, production de 
plans de coupe et de volumes autrefois inimaginables, etc. 

La technologie, en particulier la miniaturisation, a pro- 
fondément modifié les émetteurs-récepteurs qui consti- 
tuent les sondes, passant d'un unique cristal émetteur à 
des systèmes (barrettes) multitransducteurs très complexes 
et à des sondes matricielles. Certaines barrettes mono- 
plans (2D) sont en réalité matricielles, car elles associent 
plusieurs rangées d'éléments permettant une focalisation 
électronique pour diminuer l'épaisseur (l'élévation) de la 
coupe. La miniaturisation aboutit à des éléments transduc- 
teurs d'une largeur voisine de celle d'un cheveu humain 
(100 u), ce qui permet de les multiplier au sein d'une même 
sonde (voir plus loin fig. 1.16 et 1.17). 


Fabrication du signal ultrasonore 


La création de l'onde ultrasonore est basée sur la capacité des 
transducteurs à produire l'effet piézo-électrique : polarisa- 
tion électrique d'un matériau sous l'effet d'une contrainte 
mécanique (effet direct) et déformation du même matériau 
si on lui applique un champ électrique (effet inverse). En 
simplifiant, on stimule électriquement un transducteur piézo- 
électique et, sous cette stimulation, il se déforme (il vibre) en 
émettant une onde mécanique ultrasonore selon la fréquence 
de stimulation. Lorsque l'écho ultrasonore revient au trans- 
ducteur, cet élément est alors stimulé mécaniquement et 
convertit la vibration sonore en signal électrique. 

En échographie, les principaux matériaux sont des céra- 
miques de synthèse (surtout le zirco-titanate de plomb ou 
PZT). Ces céramiques ont des coefficients de couplage électro- 
mécanique - c'est-à-dire un taux de transformation de l'énergie 
électrique en énergie sonore ou inversement — très supérieurs 
à ceux des cristaux naturels (quartz). Depuis quelques années, 
sont apparus les monocristaux piézo-électriques de synthèse 
(single crystal) avec des performances encore meilleures que 
les céramiques polycristallines : signal plus « pur», à des fré- 
quences plus élevées, moins parasité en particulier par les 
lobes latéraux (voir plus haut), ce qui se traduit en améliora- 
tion de la résolution spatiale et de la pénétration. 

On peut également produire les ultrasons sans recourir à 
l'effet piézo-électrique. On commence ainsi à produire des 
transducteurs dits «micro-usinés » de type cCMUT (capaci- 
tative micromachined ultrasound transducer) où l'élément 
de base - pour le béotien — est une sorte de «haut-parleur » 
presque microscopique formé d'une cavité vide couverte 
d'une lame (silicium) qui vibre par effet électrostatique. Les 


dimensions de ces dispositifs peuvent aussi descendre en 
dessous de 100 p. La fabrication serait plus facile - et donc 
le prix moins élevé - que celle des céramiques techniques, 
les performances sont déjà excellentes (bande passante plus 
large) et des développements prometteurs sont en cours. 
De très gros progrès ont aussi été accomplis à deux autres 
niveaux : 
= l'amortisseur (ou isolant acoustique ou backing) sur 
lequel repose le transducteur est formé de résines com- 
plexes et il est très important pour obtenir un signal 
(pulse) court, gage d'une bonne résolution (c'est le 
doigt qui arrête la résonance de la cloche). Cette couche 
récupère l'énergie dissipée en arrière, amplifie le signal, 
améliore la résolution axiale et la pénétration. Avec les 
matrices de transducteurs, cette couche doit aussi servir à 
dissiper la chaleur produite au niveau des éléments actifs; 
= les connecteurs entre la sonde et l'échographe : ils consti- 
tuent un autre point limitant et critique pour faire passer 
(dans les deux sens) des signaux et données de plus en 
plus abondants, à des cadences de plus en plus rapides et 
en provenance (ou en direction) d'un très grand nombre 
d'éléments transducteurs. Depuis une dizaine d'années, 
apparaissent des connecteurs à empreinte numérique, sans 
broche (pinless), plus petits et plus légers, avec plusieurs 
centaines de points de contact, permettant de multiplier 
par dix le volume et la vitesse de transmission des données. 
Tous ces progrès se combinent pour aboutir à des sondes 
beaucoup plus performantes grâce à l'élargissement de la 
bande passante des fréquences au sein d'une même sonde. 
Elles deviennent ainsi polyvalentes, multitâches et légères, 
ce qui évite des changements de matériel en permettant 
d'exploiter tous les modes successivement ou simultané- 
ment, de passer avec une seule commande du 2D au 3D, 
au multiplan et au 4D, ou aux différents modes Doppler 
(sondes «tout en un»). 


Traitement du signal et traitement de l'image 


Entre le transducteur de la sonde et l'échographe qui 
fabrique l'image, il y a le formateur de faisceau (beam for- 
mer) qui commande l'activation des éléments transducteurs, 
avec les regroupements et décalages nécessaires pour l'émis- 
sion du signal ultrasonore et qui transforme au retour l'écho 
ultrasonore en un signal électrique utilisable. Ce dispositif 
est un élément essentiel car c'est lui qui gère l'émission du 
signal, la focalisation électronique du faisceau, sa réception 
et son analyse. Ses améliorations sont largement respon- 
sables des progrès de l'imagerie, dans tous ses modes. 

Le signal réfléchi est ensuite traité dans un analyseur 
(calculateur) pour la création de l'image selon les différents 
modes d'imagerie. À ce niveau, la puissance de calcul permet 
des performances technologiques étonnantes quand on les 
compare avec celles des débuts, dans les années 1980. Le sum- 
mum est certainement atteint avec les modes volumiques et 
leurs différents «rendus » comme on le verra plus loin. 

Le traitement de l'image intervient après la fabrication 
de l'image : 
= il peut s'agir de faire varier l'apparence (le rendu) à partir 

des données enregistrées dans la matrice volumique. On 

peut ainsi sélectionner certaines catégories d'échos en 
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fonction de leur intensité, pour les éliminer ou les renfor- 
cer, en ne gardant par exemple que les signaux de surface 
ou les signaux osseux; 
= on peut recalculer l'intensité ou la couleur en fonction 
d'un éclairage virtuel, en créant des ombres et des reflets; 
= on peut aussi rechercher, dans l'image ou le volume, une 
structure d'intérêt pour ensuite l'analyser, et surtout la 
mesurer. 

Ce traitement fait appel à des algorithmes de plus en plus 
complexes, également développés pour des applications 
non médicales (ludiques, militaires ou sécuritaires comme 
la reconnaissance faciale ou le guidage des missiles!). Pour 
le moment, on ne voit pas apparaître d'interprétation auto- 
matique directe de l'image pour reconnaître une patholo- 
gie, une malformation. En revanche, la reconnaissance des 
contours est utilisée pour diverses mesures automatiques 
et semi-automatiques (clarté nucale, périmètres, surfaces). 
C'est certainement un gain de temps, parfois — il faut le 
reconnaître — plus efficace que le coup d'œil humain : voir 
plus loin Mesures échographiques (biométrie). 

L'automatisation permet aussi de passer moins de temps 
sur le clavier pour régler la machine et de se concentrer sur 
l'interprétation et le diagnostic. On peut en rapprocher la 
possibilité de commande vocale des différentes fonctions, la 
voix devenant une autre main. 


Fusion des données 


Il s'agit ici de la fusion en temps réel, sur l'échographe, des 
données provenant d'une tomodensitométrie (TDM ou 
scanner) ou d'une IRM : peu d'usages pour l'obstétrique. 
Des applications sont en train de voir le jour notamment en 
gynécologie pour la fusion d'images de lésions ovariennes 
mais aussi pour l'imagerie de l'endométriose. De futurs axes 
de recherche concerneront certainement le placenta. 


Télétransmission en temps réel 


Les appareils récents sont conçus pour être branchés en 
réseau, autorisant une échographie collaborative avec une 
double liaison à l'écran : image écho et vidéoconférence. 
Cette possibilité est encore très peu exploitée en pratique 
quotidienne, mais elle ouvre des perspectives intéressantes 
pour la télémédecine, l'enseignement ou des consultations 
« décentralisées ». 


Elastographie ultrasonore couplée à l'imagerie 
échographique 

Elle produit une cartographie de l'élasticité des tissus : inté- 
rêt certain pour le foie, la thyroïde ou le sein (cancérologie). 
Il faut l'associer à une imagerie ultrarapide (voir ci-dessous). 
Pour l'obstétrique, des études montrent une augmentation de 
la «dureté» du placenta en cas de retard de croissance et aussi 
dans les placentas présentant des signes de sénescence exagérés 
à l'examen post-natal. Il faut encore évaluer l'intérêt clinique 
de ces constatations (ainsi que l'innocuité de la méthode). 


Imagerie échographique ultrarapide 


Limagerie dite ultrarapide est certainement l'une des avan- 
cées les plus intéressantes de ces vingt dernières années, 


même sil n'y a pas encore d'utilisation directe en obs- 
tétrique. Actuellement, les échographes produisent des 
images à une cadence de 50 à 60 par seconde (jusqu'à 100 
pour des applications particulières, type cardiovasculaire), 
ce qui est satisfaisant pour le confort visuel et pour nos 
explorations classiques. En revanche, pour étudier certains 
phénomènes au niveau tissulaire, il faut analyser des images 
beaucoup plus fréquentes. Grâce aux progrès réalisés au 
niveau de l'émission des signaux (transducteurs et forma- 
teur de faisceau) et dans leur traitement à la réception, on 
peut produire les images à des fréquences très élevées (il 
s'agit d'une cadence des images et non de la fréquence de 
l'émission ultrasonore) de l'ordre de 1000 à 10 000 images 
par seconde. Pour y parvenir, il faut s'affranchir du balayage 
classique, mécanique ou électronique, et utiliser les ondes 
planes générées par l'utilisation simultanée de toute la sur- 
face d'une sonde. 

Cette nouvelle imagerie permet d'étudier des mouvements 
tissulaires à l'échelle de la milliseconde. On peut la coupler 
à l'émission d'une onde vibratoire (par la même sonde) et 
suivre la propagation de l'onde de cisaillement en chaque 
point de la coupe : la vitesse de cette onde est directement 
proportionnelle à la dureté du tissu. De même, cette techno- 
logie est un progrès important pour la visualisation des flux 
faibles ou lents, c'est-à-dire des microcirculations (Doppler 
ultrarapide, qui peut être décliné en mode volumique). 


Échographes portables et ultraportables 


Une évolution logique et inévitable, avec la miniaturisation 
des composants, est l'arrivée sur le marché de petits écho- 
graphes portables ou échographes « de poche», de la taille 
d'une tablette ou d'un smartphone, qui peuvent être aussi 
pratiques que problématiques (voir plus loin fig. 1.17d et e). 
La sonde est soit intégrée à une extrémité de l'appareil 
(ou aux deux, si double sonde), soit indépendante, filaire 
ou sans fil (wireless). Et l'image peut être produite sur 
l'appareil lui-même ou sur un écran externe qui peut être 
celui d'un téléphone portable. Ces petites machines, qui 
tiennent dans la main, fonctionnent sur batterie, elles ont 
des performances intéressantes et recouvrent presque tous 
les domaines de l'échographie. On conçoit leurs possi- 
bilités en médecine d'urgence, en médecine de ville ou à 
domicile. 

Ces échographes de poche peuvent - et vont probable- 
ment — devenir les stéthoscopes de demain, d'autant qu'ils 
intègrent des programmes cardiologiques (et vasculaires) 
assez pointus. Les applications «embarquées » sont très 
nombreuses et concernent la plupart des spécialités, y com- 
pris l'obstétrique. Par ailleurs, les médecins généralistes 
commencent à se former à l'échographie et il faut se prépa- 
rer à accompagner cette évolution qui pourrait devenir une 
révolution pour la médecine de ville. 


Remarque 


Même si l'intérêt, la place et surtout l'utilité de ces petites 
machines restent encore à démontrer dans la pratique obs- 
tétricale, la grossesse sera certainement le premier terrain 
d'application de l'auto-échographie qui ne manquera pas de 
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se développer avec la baisse des prix de ces appareils (achat 
ou location). On imagine déja des réunions de copines type 
Tupperware autour d'un ventre rond et d'un écran montrant la 
future merveille..., mais la encore « ceci est une autre histoire ». 
Dans tous les cas, quelle que soit la source de l'image, il faudra 
toujours l'interpréter avec des connaissances en anatomie, en 
embryologie, en physique, en pathologie et méme en psycho- 
logie : pour quelque temps encore, cela relèvera de l'intelligence 
N naturelle et médicale. 





Modes volumiques 


Le principe du mode volumique est relativement simple. 
Au lieu d'acquérir un seul plan de coupe (mode B bidi- 
mensionnel), on va déplacer la sonde et enregistrer un 
volume d'échos formé par la juxtaposition de plusieurs 
plans de coupe. On concoit aisément que plus les coupes 
juxtaposées sont nombreuses, plus la définition du volume 
est précise. Le nombre de coupes par volume dépend de 
la vitesse d'acquisition de chaque plan et cette vitesse bute 
sur des limites physiques (la vitesse du son puisqu'il faut 
que le faisceau ultrasonore fasse un aller-retour pour pro- 
duire un écho) et sur des limites électroniques (car chaque 
écho doit étre mis en mémoire) : la vitesse du son est intan- 
gible, les puissances de calcul et les capacités des mémoires 
progressent sans cesse. Pour une qualité d'image élevée, la 
cadence d'acquisition des plans sera lente et permettra à 
l'échographe de prendre plus d'informations ultrasonores 
plan par plan. Inversement, une qualité définie comme 
basse permettra d'avoir un balayage plus rapide et de com- 
penser d'éventuels mouvements de la zone d'intérêt (par 
exemple, fœtus en mouvement). 

Il y a deux étapes dans la formation d'une image 3D : 
l'acquisition du volume d'échos (le balayage par la sonde) 
puis le traitement des données pour aboutir à une pré- 
sentation ou restitution sur l'écran (les «modes » et les 
«rendus »). Ces deux étapes sont de plus en plus rapides et 
finissent par se confondre dans le mode 4D où l'acquisition 
du volume et la présentation de l'image sont quasiment 
simultanées. 


Acquisition d'un volume 


L'acquisition du volume repose sur un déplacement du 

plan de coupe avec, grosso modo, trois options qui peuvent 

éventuellement se combiner : 

= balayage manuel avec une sonde 2D classique (dit 
balayage «à main levée »). Cette méthode est citée à titre 
de référence historique. On imprime à la sonde un mou- 
vement de translation latéral régulier avec acquisition 
continue d'un volume par mise en mémoire des plans de 
coupe successifs produits à cadence rapide. Cependant, 
pour qu'un écho soit utilisable, il faut qu'on connaisse 
précisément sa localisation dans l'espace (dans les trois 
dimensions), ce qui rend nécessaire de connaître avec 
précision la position de la sonde. La localisation spatiale 
de la sonde était initialement assurée par un lourd bras 
articulé (pantographe), puis par des capteurs situés dans 
et autour de la sonde (électromagnétiques, à infrarouge 
ou à ultrasons), sorte de système GPS à échelle réduite. 
On arrivait à une précision de l'ordre du millimètre dans 
cette «géolocalisation ». Cette méthode d'acquisition était 
lente et nécessitait une certaine habitude de la manipula- 
tion. Elle n'est plus utilisée actuellement, mais, pour les 
nostalgiques, elle se rapprochait du «balayage manuel 
composé» de la préhistoire échographique ; 

= balayage automatique électromécanique avec une 
sonde motorisée (fig. 1.16). Le plus souvent, la tête de la 
sonde émettrice-réceptrice est animée d'un mouvement 
pendulaire (ou angulaire ou en éventail) régulier plus ou 
moins rapide qui fabrique un volume pyramidal. Mais 
il existe aussi des systèmes rotatifs où la barrette tourne 
rapidement sur elle-même pour découper un volume 
cylindrique ou tronconique. Les sondes pendulaires sont 
les plus répandues pour l'obstétrique et, malgré la pré- 
sence d'un antique moteur électrique, la miniaturisation 
permet d'obtenir un outil assez léger avec une cadence 
d'images élevée. Lorsque la barrette est immobile, on a 
une sonde 2D classique. Si le balayage pendulaire est per- 
manent (et suffisamment rapide), le volume est produit 
en permanence, en temps réel, on obtient le « mode» 4D; 





Fig. 1.16 Sondes d'échographie 3D : système électromécanique (ou pendulaire). a. Sonde abdominale et sonde vaginale (GE Healthcare). 
b. Ce qu'il y a dans le «ventre » de la sonde : le moteur électrique (1) et la connexion à la face inférieure de la barrette (2). c. Sous le « dôme » de la 
sonde : la barrette convexe (3) est mobile sur un axe transversal et elle est asservie à un moteur électrique qui provoque un mouvement alternatif 
rapide (vitesse variable selon la qualité de la reconstruction 3D). Le champ de la sonde est balayé selon un mouvement en éventail. L'ensemble 
mobile baigne dans un gel huileux et réalise un système mécanique simple, robuste et efficace mais beaucoup moins rapide que le balayage 
électronique (voir fig. 1.17). 
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= balayage électronique avec une sonde dite «électronique 
matricielle », plus coûteuse et beaucoup plus complexe a 
fabriquer (fig. 1.17). Il n'y a aucun élément mobile dans 
la sonde dont la surface active est constituée d'un pavé (ou 
matrice) de plusieurs milliers d'émetteurs-récepteurs sur 
une surface de quelques centimètres carrés (à comparer 
avec quelques centaines sur une barrette 2D classique). 
Le mouvement de balayage est assuré par décalage de 
phase (phased array) entre les rangées voisines de cris- 
taux. Ce balayage électronique accélère considérablement 
la cadence de production des images, d'un facteur 100 
(le mouvement mécanique est de l'ordre du dixième de 
seconde, le balayage électronique de l'ordre de dix mil- 
lièmes). De plus, on peut, sans bouger la sonde, incliner ou 
faire pivoter le faisceau, basculer de 90°, choisir n'importe 
quel plan ou même plusieurs plans à la fois : par exemple, 
à partir d'une coupe grand axe du cœur, ou quatre cavités, 
on peut choisir et afficher simultanément n'importe quelle 
coupe petit axe. Le système matriciel peut également se 
combiner avec le déplacement électromécanique. Enfin, 
la miniaturisation permet également de déporter une par- 
tie du traitement du signal directement à l'intérieur de la 
sonde. 
Quel que soit le mode de balayage, l'acquisition de volume 

commence par la sélection d'une image 2D, ou image «de 

départ», qui représentera le plan central du volume (dans le 


cas d'un balayage pendulaire). L'acquisition du volume en 
tant que telle est réalisée par le balayage automatique de part 
et d'autre de cette image de départ. Pour limiter les calculs 
et accélérer l'acquisition, on peut définir la région que l'on 
souhaite étudier en trois dimensions, cette région est appelée 
région d'intérêt ou ROI pour region of interest (fig. 1.18a). 
La sélection de la ROI permet également d'exclure des échos 
inutiles qui viendraient s'interposer à l'étape suivante de 
rendu de surface. La boîte de volume entoure la ROI et sera 
stockée pendant le balayage du volume (fig. 1.18b). Outre 
la dimension de la ROI, on peut choisir l'amplitude du 
balayage pendulaire qui conditionne le volume enregistré 
et la rapidité d'acquisition. En 3D, la plage de balayage du 
volume est indiquée par une «icône de balayage » affichée 
en périphérie de l'écran (angle du volume) : un indicateur 
mobile fournit des informations sur la position de l'image B 
pendant l'acquisition de volume (fig. 1.18a). La durée du 
balayage varie automatiquement selon la taille de la boîte 
de volume (taille de ROI et amplitude de l'angle balayé) et 
la qualité souhaitée : qualité haute = balayage lent, qualité 
faible = balayage rapide. 

L'acquisition volumique conduit a la constitution 
d'une « matrice volumique » qui est une sorte de cube 
virtuel où les échos sont mis en mémoire numérique 
(sans rapport avec la matrice physique des sondes matri- 
cielles). En prenant la sonde comme référence, chaque 





Fig. 1.17 Progrès par miniaturisation. a. Miniaturisation des éléments transducteurs : sondes matricielles. Évolution de ce qu'il y a «sous les 
jupes », sous la surface de la sonde, c'est-à-dire les matrices de microtransducteurs : a1 barrette convexe classique avec 192 éléments; a2 sonde 
«matricielle » avec cinq rangées de 192 éléments (permet la focalisation électronique pour l'épaisseur de coupe); a3 sonde volumique électronique 
matricielle 3D-4D à 9192 éléments. Il n'y a aucun élément mobile dans ces sondes et le déplacement du faisceau (balayage) est électronique, beau- 
coup plus rapide, assuré par décalage de phase (phased array) entre des rangées ou des groupes voisins de cristaux. Tous les modes volumiques 
sont possibles. Cette matrice se retrouve sous le dôme de la sonde de l'image suivante; a4 sonde volumique électronique matricielle eM6C-G2 de 
GE Healthcare. b. Sonde matricielle double faisceau biplan. Exploration simultanée de plusieurs plans de coupe. c. 25 SA. Combinaisons de plu- 
sieurs avancées technologiques : mode 2D + mode Doppler + codage couleur + temps réel + mode volumique 3-4D + surfaçage du flux Doppler 
+ effet d'ombres et reflets (on dit /ive)..., et c'est en haute définition (HD) et il y a le son! Ici, le retour veineux pulmonaire se mêle dans l'oreillette 
gauche au flux issu du foramen ovale (—). Inversion du flux à la pointe du ventricule gauche, en rouge. 
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Fig. 1.17 (suite) d, e. Échographe portable (et même classé comme « ultra-portable ») qui tient dans la poche et dans la main, avec une sonde 
double (active à ses deux extrémités) et des performances de bon niveau (ici, Vscan Extend de GE Healthcare) : nouveauté pour la pratique médi- 
cale, l'échographie fusionne de plus en plus avec la clinique, le petit échographe peut devenir le stéthoscope de demain. Source : fig. 1.17c de 
C. Coulon, fig. 1.17 a, b, d ete, GE Healthcare. 










Centre de l'acquisition 2D 


Debut de l'acquisition 2D 


Plage du balayage-VOL 


Fig. 1.18 Région d'intérêt (ROI) et boîte de volume. a. Région d'intérêt (1) délimitée en jaune dans l'image de départ et icône de balayage (2) 
montrant l'amplitude du mouvement pendulaire et la progression du balayage en temps réel. b. La boîte de volume entoure la région d'intérêt et 
sera stockée pendant le balayage du volume. Source : document GE Medical System. 


écho est défini par des coordonnées spatiales dans les 
trois axes X, Y et Z (« Z» désignant la profondeur), et 
par une valeur : soit l'intensité de l'écho qui sera traduite 
en échelle de gris, soit la fréquence Doppler traduite en 
échelle de couleur. En imagerie simple, en deux dimen- 
sions, l'unité d'information est le pixel qui devient, en 
mode volumique, le voxel. La quantité d'information à 
stocker et à traiter devient considérable, passant d'envi- 
ron 100-150 kilo-octets pour une coupe 2D à plusieurs 
méga-octets pour un volume 3D. La qualité de l'acqui- 
sition s'avère fondamentale pour l'utilisation secondaire 
du volume obtenu. Il faut sélectionner la bonne image 2D 
de départ et la bonne région d'intérêt et, pour y arriver, 
il faut « faire du 3D dans sa tête » pour prévoir le résultat 


du balayage : choisir le bon axe d'examen, éviter les zones 
d'ombre, se faufiler entre les obstacles. 


Restitution du volume (modes et rendus) 


L'énorme masse d'informations contenue dans la matrice 
permet une grande variété de traitements : par sélection des 
échos selon leur valeur et/ou leur position, différents logiciels 
permettent de visualiser tous les plans de coupe possibles 
dans le volume, de donner artificiellement une impression de 
volume ou de surface que l'on peut faire pivoter dans tous les 
sens, de privilégier les échos osseux ou ceux des tissus mous, 
de trier ou de renforcer ou d'atténuer telle ou telle catégorie 
d'échos, de créer des effets d'ombre ou d'éclairage, etc. 
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La présentation et l'étude à l'écran peuvent utiliser plu- 
sieurs modalités selon que l'on présente des images de 
coupes simultanées (on parle plutôt de « mode») ou des 
images du volume (on parle de «rendu»). Partant d'une 
même matrice volumique, les modes et rendus possibles 
sont très nombreux et chacun est affublé d'un nom, d'un 
sigle ou d'un acronyme, anglais le plus souvent. 


Remarque 


Chaque constructeur d'échographe a ses propres définitions, 
son propre langage, ce qui ne facilite pas toujours la commu- 
nication. Les progrès techniques sont magnifiques, les progrès 
lexicologiques aussi : difficile de se repérer dans une documen- 
tation technico-commerciale un peu exaltée, au milieu des -live, 
-scan, -wave, -flow, -view, -aided, etc. On est parfois dubitatif 
devant les «superb », «silhouette », «studio », « true » ou «pure», 
etc. Et on pourrait rêver d'un esperanto échographique! On 
peut apprécier le science-fictionesque « spatio-temporal », faire 
la grimace en lisant « spectaculaire »..., mais on comprend mal 
comment un échographe pourrait «préparer les cliniciens tant 
aux défis d'aujourd'hui qu'à ceux de demain »! 

Les auteurs du présent ouvrage utilisent, par coïncidence, des 
appareils de la gamme Voluson de GE Healthcare. Cela peut se 
ressentir dans le vocabulaire et l'iconographie, mais les autres 
grands fabricants (Siemens, Philips, Hitachi-Aloka, Toshiba, 
pour citer les principaux) ont généralement des produits de 
technologies voisines avec des performances très proches 
à l'échelle du praticien de base, même si les dénominations 
changent. De plus, ces entreprises utilisent assez largement les 
mêmes composants, les mêmes logiciels ou les mêmes sondes, 
sous des habillages différents. 


Mode ou analyse triplan 

La restitution se fait sur l'écran suivant les trois plans de l'es- 
pace. On affiche trois images simultanées représentant trois 
coupes (A, B et C) orthogonales dans la matrice volumique : 
coupe sagittale, coupe transversale et coupe frontale (axiale). 
Ces trois plans sont perpendiculaires les uns aux autres au 
point d'intersection visible et mobilisable sur les trois plans. 
Habituellement, sans que cela soit une règle absolue, les plans 
sont répartis sur l'écran de la manière suivante (fig. 1.19) : 


= le plan «A» est situé en haut a gauche et il présente la 
coupe de départ; 
= le plan «B» est situé en haut a droite et il présente un plan 
sagittal perpendiculaire au plan A; 
= le plan «C» est situé en bas à gauche et produit une image 
reconstruite perpendiculaire aux deux autres; 
= une quatrième image peut être ajoutée en « D» corres- 
pondant soit à une schématisation symbolique de ces 
plans de coupe pour se repérer dans le volume de la 
matrice (fig. 1.20b), soit a la restitution en rendu volu- 
mique (fig. 1.20d). 
Les deux premiers plans pourraient étre obtenus en pivo- 
tant une sonde classique de 90°, le troisieme plan est un 
«plan impossible » en mode 2D, car il est perpendiculaire à 
l'axe du faisceau ultrasonore (et donc de la sonde). 
Les trois plans sont liés dans la matrice volumique : chaque 
mobilisation d'un plan entraine la mobilisation des deux 
autres. Chaque plan du volume peut étre mobilisé par trans- 
lation suivant les trois axes X, Y, Z (fig. 1.19) : l'axe X est hori- 
zontal (déplacement de gauche a droite), l'axe Y est vertical 
(déplacement de haut en bas), l'axe Z est transfixiant (dépla- 
cement d'avant en arrière). Et chaque plan peut être basculé 
(rotation) autour d'un axe central. Le point d'intersection des 
plans est symbolisé par un point (ou petit carré) apparaissant 
sur chaque fenêtre de l'affichage triplan (fig. 1.20a, c et d). Les 
trois plans sont liés dans la matrice volumique : chaque mobi- 
lisation d'un plan entraîne la mobilisation des deux autres. 
Pour le gynécologue, la manipulation du volume utérin 
devient fascinante comme le montre la fig. 1.20c : 
= acquisition d'un volume à partir d'une coupe sagittale de 
l'utérus; 
= en haut, à gauche (en A), l'image de la coupe sagittale 
avec la ligne cavitaire ; 

= on déplace l'image par translation verticale pour amener 
le « petit carré jaune » au milieu de la cavité; 

= on bascule l'image en tangage et en roulis pour amener la 
cavité en position horizontale ; 

= en C, se découvre au fur et à mesure l'image « hystérogra- 
phique » de la cavité. 





Fig. 1.19 Les trois plans fondamentaux. a. Par rapport à la sonde : le plan A est dans le plan principal de la sonde, le plan B est à 90° du plan A, 
le plan C est dans la profondeur, perpendiculaire à l'axe de la sonde. Ce plan C est le plan «impossible » à obtenir avec le balayage dans l'axe de la 
sonde : c'est une reconstruction calculée à partir des deux autres plans. b. Les trois plans dans la boîte de volume et leur représentation habituelle 
sur l'écran en mode triplan : conventionnellement, le plan « A» est situé en haut a gauche, le plan «B » est situé en haut a droite, le plan « C » est 
situé en bas a gauche. En «D », 4° image pour un schéma des plans de coupe ou un rendu volumique. Source : document GE Medical System. 
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Fig. 1.20 Restitution d'un volume en mode «triplan». a. Triplan au niveau céphalique. Le plan A est le plan de DBP. Le plan B est perpendi- 
culaire et correspond à la coupe frontale. Le plan C est perpendiculaire à l'axe de la sonde et on la fait glisser dans la scissure interhémisphérique 
qui révèle le septum lucidum (1), le V3 (2) et le vermis (3). On a choisi le mode VCI «coupe épaisse » réglée a 2 mm (—), ce qui augmente le 
contraste. Le point d'intersection des plans est symbolisé par un petit carré rouge ou jaune apparaissant sur chaque fenétre. b. Mode triplan avec 
Doppler couleur d'un gros vaisseau. Fusion d'une acquisition volumique en échelle de gris et en couleur (glass body). Sur l'écran, en position D (en 
bas a droite), le système de boîtes (niches) aide à s'orienter dans le volume. Image Doppler «datée » mais le principe n'a pas changé. c. Utérus en 
triplan : extraction d'une coupe frontale de la cavité (+), coupe épaisse 1 mm (fine), mesures faciles de l'utérus. d. Triplan du massif facial. Après 
mobilisation des plans, on affiche : en A, le plan du profil; en B, le plan frontal (coupe de la moustache); en C, la lèvre supérieure avec l'arc osseux 


du maxillaire supérieur; en D, le rendu volumique en mode surfacique. 


L'étude du massif facial (fig. 1.20d) du fœtus peut être 
menée selon la même procédure, mais l'acquisition du 
volume peut être plus difficile en raison des mouvements 
foetaux. Il est souvent plus simple de commencer par extraire 
une coupe connue, par exemple un profil, puis de naviguer 
en déplaçant les plans frontaux et transversaux. 

En cas de difficultés, le mode triplan est également un 
bon outil pour la mesure de la longueur craniocaudale au 
1° trimestre, en permettant d'extraire le plan de coupe 
idéal, à la fois sagittal et médian (voir par exemple cha- 
pitre 4, fig. 4.27). Ce même plan pourrait aussi être uti- 
lisé pour l'étude de la clarté nucale, mais il faut de bonnes 
conditions de départ et un bon réglage (réduction du 
bruit de fond). Cependant, la résolution en mode triplan 
est considérée comme insuffisante et cette méthode de 
mesure n'est donc pas validée pour le calcul de risque de 
trisomie 21. 


Il permet de décomposer un volume en plans successifs à 
partir d'un volume triplan, ayant en référence la situation 
dans le volume des plans obtenus (fig. 1.21). On a alors une 
présentation simultanée à la manière des images TDM ou 
IRM. On peut faire varier le nombre de coupes, leur espa- 
cement et leur orientation dans les trois axes. Cette présen- 
tation, peut-être l'une des plus intéressantes, permet une 
étude lente et minutieuse d'une zone d'intérêt. 

À partir d'une présentation triplan ou multiplanaire, 
divers outils permettent d'extraire et calculer un volume, 
soit par dessin manuel, soit par délimitation automatique : 
mode VOCAL (virtual organ computer-aided analysis) ou 
mode SonoAVC (automated volume count) qui permettent 
une modélisation spatiale d'une zone d'intérêt, par exemple 
un kyste ou une tumeur (fig. 1.22). 
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Fig. 1.21 Mode tomographique ou TUI. Grossesse et embryon de 8 SA. L'image en haut à gauche indique les neuf plans de coupe recons- 
truits, numérotés de — 4 à + 4, avec leur espacement (0,5 mm). Excellente étude du système ventriculaire cérébral sur l'image inférieure gauche : 


V3 (1), aqueduc (2), V4 (3). Mesure (trop) facile de la LCC! 





Fig. 1.22 Calcul d'un volume : mode VOCAL ou SonoAVC. a. Modélisation spatiale d'un kyste ou d'une tumeur (mode volumique Philips 
Healthcare). b. Ovaire polykystique : mode inversion et présentation en rendu surfacique (mode volumique GE Healthcare). La numérotation de 


follicules permet un compte à peu près fiable. 


Ce mode permet de réaliser une coupe plus ou moins 
épaisse - donc une tranche - dans le volume, faisant ainsi 
ressortir les contours et améliorant la résolution de contraste 
d'une structure définie. Généralement, l'épaississeur de la 
coupe peut être réglé de 1 à 20 mm. Il existe trois types de VCI : 
le VCI À ou plan A pour axial (fig. 1.23a et b) : la coupe 
épaisse est réalisée dans le plan de balayage des ultra- 
sons. L'angle de balayage est très petit ce qui permet une 
cadence élevée de production des volumes (les tranches) ; 
le VCI C ou plan C pour coronal (frontal) : la coupe 
épaisse est réalisée dans un plan perpendiculaire à l'axe 
de balayage des ultrasons. La tranche est ici comme «vue 
d'avion » par l'œil de la sonde, avec une surface que l'on 


fait varier en changeant l'angle de balayage et une défini- 
tion (qualité d'image) qui dépend de la vitesse angulaire 
du balayage. Cette coupe épaisse — mais assez fine de 
2-3 mm - peut être utilisée dans une présentation triplan 
et c'est intéressant pour visualiser la ligne médiane du 
cerveau (fig. 1.20a) ou la cavité utérine (fig. 1.20c); 

le VCI plan C courbe (ou mode VCI omniview pour GE 
Healthcare) : la tranche épaisse n'est pas plane mais suit 
une courbe tracée dans le plan sagittal. Si la courbe des- 
sine le rachis avec une épaisseur suffisante (15-20 mm), 
et en sélectionnant les échos osseux, on obtient une 
bonne visualisation du rachis, des vertèbres ou du grill 
costal (fig. 1.23c). C'est également un plan intéressant 
pour étudier l'ensemble cervicocorporéal de l'utérus 


(fig. 1.23d). 
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Fig. 1.23 Mode coupe épaisse ou imagerie de contraste de volume (VCI). a. VCI A. Coupe épaisse dans le plan du balayage (ici, en balayage 
électronique). b. A gauche, coupe du rein foetal en mode B normal et, à droite, même coupe en mode VCI A avec une épaisseur de 2 mm: nette 
amélioration du contraste et de la différenciation corticomédullaire. c. Rachis foetal : VCI plan C courbe (VCI omniview). Epaisseur de coupe a 13 
mm (—) et rendu osseux : bonne visualisation du rachis et des côtes. d. VCI plan C courbe (VCI omniview). La coupe épaisse (2 mm) suit la courbure 
de l'utérus et permet de visualiser à la fois la cavité utérine et la cavité cervicale. Source : fig. 1.23b de GE Healthcare. 


Mode STIC (spatio-temporal image correlation) 

C'est un mode cardiologique (voir chapitre 12, Échographie 
3D et 4D). Il permet d'acquérir des volumes successifs du 
cœur foetal en synchronisant les acquisitions avec la fré- 
quence cardiaque. On obtient une représentation multi- 
planaire du cœur avec la cinétique : chaque temps du cycle 
cardiaque peut être analysé dans les trois plans. 


Mode Doppler 3D couleur 

Lors de l'acquisition du volume, on enregistre dans la 
matrice volumique le signal Doppler avec son information 
vitesse-énergie et direction. Logiquement, chaque voxel est 
défini par une couleur selon le codage habituel. L'informa- 
tion peut être «livrée » isolée pour visualiser un arbre vas- 
culaire en 3D ou être fusionnée avec l'image tissulaire en 
jouant sur la transparence (voir fig. 1.20b). Elle peut aussi 
être présentée en mode biplan ou triplan. 


Rendus de volume 

La présentation en mode triplan et l'échotomographie multi- 
planaire (TUI) constituent les modes basiques d'exploitation 
de la matrice volumique, ce sont les outils pour un travail 
sérieux et ce sont des opérations relativement simples. Même 


si c'est rarement décisif, le mode volumique triplan permet 
une amélioration certaine de la performance médicale. 

Mais il manque au mode triplan l'impression visuelle de 
volume, de relief. Il faut pour cela une présentation particu- 
lière des échos dans l'image et cela demande des puissances 
de calcul très importantes. On utilise des suites complexes de 
traitements mathématiques du signal numérique (les algo- 
rithmes) : il ne suffit plus de découper des tranches dans le 
cube de données volumiques, il faut présenter les échos en 
créant pour le cerveau humain un sentiment de volume, de 
relief et de profondeur. Et il faut aussi permettre de «tourner 
autour » de l'objet virtuel ou de le faire tourner. On regroupe 
ces diverses formes de présentation sous le terme de 
«rendu » du volume. Les puissances de calcul deviennent 
considérables car il faut traiter, par exemple, des boîtes de 
volume contenant 256° pixels (16 millions de «voxels »). 

Le processus d'acquisition-restitution est maintenant 
suffisamment rapide pour étre répété plusieurs dizaines de 
fois par seconde (pour les sondes électromécaniques, et 10 
a 100 fois plus pour les sondes matricielles), ce qui aboutit a 
une production d'un volume en continu, en «temps réel» : 
même si ce n'est pas réellement un nouveau «mode» sur le 
plan physique, on parle d'imagerie ou de mode 4D. 
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Le principal algorithme pour le rendu volumique s'ap- 
pelle le «lancer de rayon» (fig. 1.24). On imagine virtuel- 
lement un rayon lumineux faisant un trajet inversé depuis 
l'œil (virtuel) jusqu à l'écran (virtuel) en traversant l'objet 
(virtuel, dans la matrice volumique). On affiche sur l'écran 
une valeur (un pixel) résultant des différents voxels rencon- 


VOXEL 


pit RAYON VIRTUEL 


PIXEL 





Fig. 1.24 Rendu de volume: le «lancer de rayon». 
Source : document GE Medical System. 





trés, en sélectionnant différents modes : valeurs moyennes, 
valeurs les plus fortes ou valeurs les plus faibles suivant 
que l'on veut visualiser les tissus mous ou osseux. D'autres 
algorithmes sont utilisés pour mieux «tromper » le cerveau 
et donner l'impression de relief : ajouter des effets d'éclai- 
rage ou d'ombrage, ou des effets de réflexion (diffuse ou 
spéculaire), ou encore atténuer la lumière en fonction de la 
profondeur. Tous ces algorithmes ne sont pas spécifiques, 
mais sont dérivés des techniques de traitement d'images, 
déjà utilisés en radiologie moderne (scanner et IRM). 
Plusieurs rendus de volumes sont utilisés sur presque toutes 
les machines avec des préréglages pour gagner du temps : 
= le rendu de surface pour une visualisation des surfaces 
cutanées (fig. 1.25). Il faut sélectionner une surface entou- 
rée d'un espace liquide (peu ou pas échogene). On choisit 
ensuite un paramètre de seuil pour extraire seulement les 
échos de surface : si on place le seuil trop bas, il y a des échos 
du liquide qui viennent « gommer » l'image, et si le seuil 
est trop haut, on perd certains échos de la surface ce qui 
fabrique des trous dans l'image. Cela donne basiquement 
une surface en nuance de gris ou sépia, mais on peut ajouter 
éventuellement divers habillages d'ombre et de lumière... ; 





Fig. 1.25 Mode volumique 3D-4D, rendu de surface. a, b, c. Visages entre 24 et 30 SA : image ancienne, de qualité médiocre, avec beaucoup 
d'échos interposés ou parasites, et présentation en nuance de gris (a); production plus récente en nuances d'ocre, moins de parasites et meilleure 
définition (b); qualité élevée, absence d'échos parasites, définition HD, rendu live (c). d, e. Fente labiale simple : rdle possible de l'échographie 3D 
pour une préparation psychologique à l'accueil de l'enfant. Source : fig. 1.25c de GE Healthcare. 
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= le rendu osseux (fig. 1.26 et 1.27) ou mode maximum ou 


mode transparence ou mode rayon X. On sélectionne dans 
le volume les voxels les plus intenses et on atténue les autres, 
en les rendant ainsi plus ou moins «transparents». Ce sont 
évidemment les structures osseuses qui sont extraites don- 
nant un effet radiographique, intéressant pour le squelette 
foetal ; 

le rendu « mode inversion » (ou mode minimum) qui 
inverse la transparence pour reconstruire en 3D les zones 
anéchogènes des organes ou kystes remplis de liquide. On 
sélectionne ainsi les surfaces internes et non plus les sur- 
faces externes. Partant de cette opération, on peut utiliser 
les logiciels d'analyse de volume (par exemple, Sono AVC 
ou VOCAL selon les constructeurs) qui permettent la 
mesure automatique d'une structure remplie de liquide, 
puis éventuellement sa présentation en rendu surfacique 
externe. Ce système est très pratique pour la quantifica- 
tion automatique des follicules à partir d'un triplan dans 
le cadre de la surveillance ovarienne (fig. 1.22b); 

les modes ou rendus dits «vivants» (HD-live pour GE 
Healthcare, fig. 1.28) tentent de mimer le vivant - et y 
arrivent assez bien - en utilisant une combinaison de 
modes surfaciques de plus en plus précis, de couleurs plus 
«réalistes » et d'un éclairage virtuel à orientation variable. 
Par exemple, en HD-live, l'image du même embryon peut 
être obtenue en l'éclairant de n'importe quel côté ou de 
plusieurs côtés à la fois (voir Remarque ci-après); 

autres «traitements » du volume et Doppler volumique. 
Le nombre de «rendus» est presque infini car on peut 
les mélanger (mixage) dans des proportions variables 
(fig. 1.29). En plus des divers rendus «live» (fig. 1.28) 
qui peuvent un peu varier d'un constructeur à l'autre, le 
travail sur la matrice volumique permet de présenter les 
flux Doppler en 3D-4D avec un rendu de surface pour 
entourer le flux, ce qui donne des images très claires sur 
la circulation sanguine par exemple à l'intérieur du cœur. 
Le renouvellement très rapide de la matrice volumique 
permet de visualiser ces flux en temps réel au sein de 
leur environnement tissulaire, et les transparences sont 
ajustées pour améliorer l'effet de volume et visualiser 
l'arrière-plan. 





= le dernier traitement est « chirurgical» car on dispose d'un 
outil électronique pour gommer ou découper les parties 
inutiles ou génantes (le magi-cut). Il s'agit surtout d'amé- 
liorer la présentation, la vue sur la cible en supprimant des 
structures interposées qui cachent ou font de l'ombre. 


Remarque 


Les modes «haute définition » et «live» sont des prouesses tech- 
nologiques qui produisent des images d'un réalisme saisissant. Le 
problème est de savoir si c'est utile au diagnostic médical, si c'est 
souhaitable. Ces images offrent parfois quelques renseignements 
supplémentaires, en particulier une vue d'ensemble, au clinicien, au 
généticien ou au chirurgien. Mais l'examen clinique par le pédiatre 
à la naissance restera toujours décisif. Pour la pratique quotidienne, 
ce type d'image n'est pas médicalement indispensable. 

Il existe marginalement des utilisations non médicales de l'écho- 
graphie, c'est inévitable, mais cela expose à des accidents et une 
dévalorisation de la méthode. Les constructeurs sérieux ont clai- 
rement pris position contre ces dérives et GE Healthcare a été le 
premier constructeur à interdire la vente de plateformes à visée 
non médicale (le marché de l'occasion obéit à d'autres règles). 
Reconnaître le peu d'intérêt médical de ces images relève de 
l'honnêteté intellectuelle, mais ceci n'interdit pas de les produire 
(et de bien les produire) à condition que cela ne mange pas la 
moitié de la durée de l'examen. 


Risques, inconvénients, limites du mode volumique 


La présentation de l'image en restitution de relief donne un 
caractère particulièrement spectaculaire, dans tous les sens 
du terme, à la face fœtale. L'animation du fœtus en 4D a un 
contenu évidemment plus émotif que diagnostique, et les 
parents réclament maintenant «le 3D » avant même le sexe 
(c'est dire l'urgence!) ou les informations essentielles sur 
la santé du bébé. Mais, même si l'examen en mode volu- 
mique est devenu plus facile, il faut faire attention : 
= attention à l'illusion de facilité : dès qu'on sort du 
«4D-spectacle » (et plaisir), la manipulation des plans 
multiples peut être difficile et longue, pour un résultat 
parfois très décevant. La console de l'échographe, avec ses 
boutons et ses écrans tactiles, avec ses choix et ses combi- 





Fig. 1.26 Rendu de volume : mode transparence ou rendu osseux. a. A gauche, choix d'une coupe épaisse de 5 cm. À droite, rachis et côtes. 
N.B. : index thermique et mécanique affichés en haut de l'écran (—). b. Os du crâne et sutures en mode volumique et rendu transparence. 
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Fig. 1.27 Mode volumique 3D, rendu osseux. Transition d'un rendu 
de surface (a gauche) vers un rendu osseux (a droite) par variation de 
la transparence. 





naisons de réglages, se rapproche doucement du tableau 
de bord d'un Airbus... Il faut donc s'entraîner afin de 
ne pas passer une heure a trouver le bon plan et les bons 
réglages, par exemple pour bien visualiser un corps cal- 
leux ou retrouver le palais osseux en cas de fente labiale. 
Plus que pour les autres modes d'échographie, il faut bien 
«apprendre» son échographe pour ne pas tatonner dans 
la recherche des bonnes commandes. Il faut se former et 
s'entraîner pour tirer un véritable bénéfice de cette tech- 
nique et divers dispositifs peuvent être utilisés : il existe 
des simulateurs et des mannequins pour l'obstétrique, on 
peut beaucoup plus simplement et plus économiquement 
utiliser une simple bassine d'eau avec divers objets éven- 
tuellement inclus dans un emballage liquide (protection 
de sonde remplie d'eau, fig. 1.30) et cela n'est ni enfan- 
tin ni ridicule. Enfin, les échographes récents ont une 
mémoire importante et on peut enregistrer de très nom- 
breux volumes d'échos pour les «travailler » et s'entraîner 
en temps différé. Cette possibilité est également précieuse 





Fig. 1.28 Rendus de volume : exemples de modes «vivants» (HD-live). Belles images et remarquable réussite technologique. Mais il s'agit de 
3D «facile » avec une cible dans un environnement liquide favorable, sans interposition = peu d'informations médicales supplémentaires. a 1° tri- 
mestre, HD-live. Image brute et variation en couleur et éclairage. b 1° trimestre, HD-live. Variation d'éclairage (rendu «studio »), avec plusieurs 
sources en b1. c Face fœtale, HD-live. 1- éclairage latéral, effet de transparence qui met en évidence la gelée de Wharton au niveau du cordon. 
2- Le relief est souligné par l'éclairage venant du haut, indiqué par la petite icone verte (—). 3- Mode Smile. 
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Fig. 1.29 Rendus volumiques, imagerie Doppler couleur. a. Cordon ombilical. Flux Doppler couleur (rendu HD-live flow, mode Radiantflow 
chez GE Healthcare) avec surfacage et reflets sur l'enveloppe des flux. b. Cordon ombilical. Flux Doppler couleur (rendu HD-live flow, mode 
« Silhouette » chez GE Healthcare) avec transparence permettant de suivre le croisement des vaisseaux. c. Doppler couleur fusionné avec le mode 
volumique biplan. Exploration simultanée de deux plans orthogonaux (polygone de Willis). d. Doppler couleur, coeur foetal. Mode volumique 
triplan. Rendu volumique des flux sur l'image 2D (—) en mode Radiantflow (GE Healthcare). 





Fig. 1.30 Mode volumique, exercices. a. Quête de l'étoile perdue dans le préservatif en mode triplan. b. Grand trombone en mode multipla- 
naire (TUI). Artefact en queue de comète (—) en arrière de l'objet métallique. 
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pour l'enseignement de la spécialité, particulièrement en 
mode « compagnonnage » ; 
= attention à l'illusion de l'efficacité : on ne s'affranchit 
ni de l'environnement, ni des limitations propres à la 
physique des ultrasons. Si, pour une raison quelconque 
(obésité, cicatrices, orientation ou mouvements du 
fœtus, interpositions diverses), l'image de départ en 2D 
est mauvaise, l'information 3D sera encore pire. L'adage 
des informaticiens reste toujours de mise : garbage in, 
garbage out... mais il devient difficile de faire com- 
prendre a nos patientes que l'échographe n'est pas un 
« photomaton ». Il faut aussi ajouter une moins bonne 
précision des mesures, surtout dans le plan coronal qui 
dépend de la « densité» du balayage pendulaire même si 
les progrès sont importants (focalisation électronique et 
sondes matricielles) ; 
= attention à l'illusion de l'utilité et à prendre garde au 
vertige de l'exploit technique ou du jeu vidéo. On déploie 
souvent de gros efforts pour un très faible rendement 
médical. Le travail cosmétique (lissage, éclairage) ou le 
découpage au magi-cut s'apparentent beaucoup plus à du 
maquillage ou de la sculpture qu'à du diagnostic médi- 
cal! Inversement, en cas de fente labiale, une image 3D 
de la face peut servir de base à l'information, à une dédra- 
matisation et à la communication avec le chirurgien 
(fig. 1.25d et voir fig. 9.4). Mais dans la grande majorité 
des situations, l'apport du 3D, quels que soient le mode 
ou le rendu, ne changera ni le diagnostic déjà porté en 
2D, ni les modalités de la prise en charge; 
= attention aux risques : l'utilisation en «mode spectacle » 
doit rester secondaire, même s'il ne faut pas bouder son 
plaisir ni celui des futurs parents. Certes, une bonne 
image est parfois plus rassurante qu'un long discours, 
mais certaines images ratées sont parfois inquiétantes ou 
effrayantes sans que l'échographiste ne s'en rende compte. 
Et surtout, la production du 3D induit souvent une grosse 
perte de temps, une dispersion et une déconcentration de 
l'opérateur, pouvant provoquer des oublis ou des erreurs 
d'inattention. Attention également : une échographie 
magnifiquement illustrée d'images 3D, mais où manque- 
rait une partie de l'exploration - voire un diagnostic de 
malformation - serait jugée très sévèrement : perte de 
temps au détriment de la qualité médicale, suspicion d'un 
comportement plus commercial que médical. 
On ne peut exclure des risques psychologiques même s'il 
ne faut probablement pas les exagérer mais, en aucun cas, 
il ne faut considérer que cette «présentation de l'enfant » est 
anodine. On va faire disparaître l'enfant imaginaire, l'enfant 
rêvé, et on ne sait pas ce qu'on met à la place. L'échographie 
volumique peut devenir une «boîte à chagrin», décevante 
avant la naissance (= «je ne le trouve pas beau sur votre 
écran») ou décevante après (= «je l'imaginais plus beau »). 
Avec la diffusion de la méthode, on se trouve aux confins 
du sociétal et du psychologique. Plus encore avec les rendus 
actuels, l'échographie peut entraîner - comme l'ont souligné 
certains auteurs — une sorte de «naissance sociale préma- 
turée ». Donc prudence : l'imagerie 3D doit être proposée 
et non pas imposée, et seulement après un examen « clas- 
sique » en 2D, complet, pour éviter une embarrassante mau- 
vaise surprise. 


Mesures échographiques (biométrie) 


Une part importante de l'échographie obstétricale est consa- 
crée à des mesures ovulaires ou foetales dont on attend une 
information descriptive (poids, taille...) mais aussi fonc- 
tionnelle (datation, croissance, vitalité...). Cette partie de 
l'examen est essentielle, car elle fonde ou oriente bien des 
décisions obstétricales avec leur corollaire de risque médi- 
colégal (non-dépistage, par exemple, d'une macrosomie). Il 
est donc capital de bien connaître la précision et les limites 
des mesures échographiques, au niveau théorique, expéri- 
mental et surtout pratique. 


Précision théorique 


La précision, ou résolution, d'une image est la plus petite 
distance entre deux interfaces donnant deux échos diffé- 
rents, soit dans l'axe du faisceau ultrasonore pour la réso- 
lution axiale, soit transversalement pour la résolution 
latérale. La précision théorique dépend exclusivement des 
caractères physiques du faisceau ultrasonore, elle est indé- 
pendante de l'opérateur. 

Le transducteur échographique émet de façon intermit- 
tente sous forme de « pulses» très brefs (entre les pulses, le 
transducteur est en réception et la durée d'écoute représente 
plus de 99 % du temps total). La précision axiale dépend de 
la longueur (durée) du pulse élémentaire qui ne peut pas être 
plus petit qu'une longueur d'onde. On en déduit que la meil- 
leure précision théorique est définie par la longueur d'onde, 
c'est-à-dire, en définitive, par la fréquence de la sonde : entre 
0,6 mm à 2,5 MHz et 0,17 mm à 9 MHz. La résolution laté- 
rale dépend de la focalisation du faisceau (et de la densité des 
lignes) et elle est, en pratique, inférieure à la résolution axiale. 

D'une manière générale, la meilleure précision est 
toujours obtenue en réalisant une mesure dans l'axe du 
faisceau. En mode 3D, la précision est évidemment moins 
bonne dans le plan orthogonal reconstruit. 

La localisation des échos par rapport à la sonde se fait par 
la mesure du temps écoulé entre l'émission et la réception 
du signal. L'appareil est étalonné pour une vitesse constante 
des ultrasons de 1540 m/s (vélocité moyenne dans les tissus 
mous) et l'image est construite sur la base d'une trajectoire 
rectiligne du faisceau. La précision théorique sera donc phy- 
siquement dégradée par les variations d'impédance des tissus 
traversés et par les phénomènes de réfraction du faisceau. 


Précision expérimentale 


La précision expérimentale est étudiée en manipulant l'appa- 
reil dans des conditions idéales, c'est-à-dire sur une cible ou un 
«fantôme » contenant des repères de dimensions ou d'écarts 
connus, plongés dans l'eau ou une solution aqueuse homogène. 
Les réglages de gain et de focalisation sont affinés au maximum, 
de même que la brillance et le contraste de l'écran, et on peut 
évaluer les variations entre dimension-cible et mesure affichée, 
pour un même opérateur ou entre des opérateurs différents. 
Il existe trois principales sources d'erreurs de mesure : 
= le défaut de calibrage de l'appareil. Les sondes secto- 
rielles mécaniques peuvent connaître d'importantes 
dérives, surtout pour les mesures transversales en péri- 
phérie du champ, mais ces sondes ne sont presque plus 
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utilisées. Les «barrettes» à balayage électronique ont 

théoriquement une excellente précision mais les tests de 

contrôle réservent parfois des surprises; 

= le défaut de réglage de l'appareil. Un mauvais réglage de 
gain ou de focalisation aboutit à une image «floue » de la 
cible et donc à une évidente imprécision de mesure; 

= le mauvais positionnement des marqueurs de mesure 

(calipers). Pour les mesures axiales entre deux points, il est 
préférable de placer chaque fois que possible les marqueurs 
sur l'entrée de l'écho (leading edge to leading edge), afin de 
réduire les erreurs liées aux variations d'épaisseur de l'écho 
(dépendantes du gain, de la brillance, de la fréquence...). 
Par défaut, on place le marqueur au centre de l'écho. Pour 
les mesures transversales, on constate presque toujours que 
l'image d'un point (ou d'un fil) se traduit par une tache plus 
ou moins allongée transversalement selon la qualité de la 
focalisation : les marqueurs seront placés soit au centre le 
plus brillant, soit sur le même bord (droit ou gauche) de 
l'image. Ce positionnement transversal est évidemment 
beaucoup plus subjectif. 

Ces différentes erreurs se combinent de façon complexe 
et caricaturale dans la mesure des os longs ou de toute autre 
structure échogène linéaire. Suivant l'angle de la structure 
avec le faisceau, la définition plus ou moins précise des 
extrémités entraîne des variations qui peuvent atteindre 4 à 
5 mm entre les valeurs extrêmes. D'une façon générale, les 
mesures en situation perpendiculaire seront surestimées, les 
mesures axiales seront plutôt sous-estimées. 

Globalement, la précision expérimentale des mesures 
échographiques, toutes erreurs confondues, est de l'ordre 
de 1 à 2 % soit 1 à 1,5 mm sur la mesure du DBP à terme. On 
peut aussi en conclure que la présentation, par nos appareils, 
de résultats précis au centième de millimètre (pour un péri- 
mètre crânien ou une circonférence abdominale) est un peu 
en décalage avec l'utilisation réelle. 


Précision pratique 

La précision pratique concerne la biométrie clinique, c'est- 
a-dire les mesures du «vivant», le foetus pour l'essentiel. 
On s'éloigne ici du domaine de l'objectivité scientifique et 
on entre clairement dans le subjectif, le flou «artistique » où 
interviennent de multiples facteurs : expérience, connais- 
sance et patience de l'opérateur, environnement maternel 
(adiposité) et foetal (liquide amniotique) et même la bonne 
volonté du foetus a se présenter convenablement... En 
tenant compte du caractére inhomogene des tissus vivants, 
on peut repousser la marge d'erreur a + 3 %. 

En échographie obstétricale, les principales difficultés 
de mesure (et donc les sources d'erreurs) sont de quatre 
ordres : savoir quoi mesurer, où mesurer, comment le faire et 
interpréter le résultat. 


Savoir ce qu'il faut mesurer 


Chaque mesure correspond à une définition (ou parfois plu- 
sieurs!) et sera interprétée selon des normes établies à partir 
d'une définition précise. La première évidence est donc de 
mesurer selon la méthode qui a servi à établir la norme. Or 
cela est loin d'être constamment respecté, pour trois raisons 
essentielles : 


= la méthode de mesure n'est pas toujours bien précisée ou 
rappelée dans certaines publications : par exemple, pour 
des mesures aussi courantes que le périmètre abdominal 
ou la longueur fémorale ; 

= la méthode de mesure est ignorée de l'opérateur : par 
exemple, mesure du DBP sur l'extérieur des pariétaux (table 
de l'International Fetal and Newborn Growth Consortium 
for the 21st Century ou Intergrowth-21st de 2014), alors que 
la plupart des tables se fondent sur les échos d'entrée ou 
sur une mesure milieu—milieu (table du CFEF 2006); 

= les réglages de l'appareil modifient l'image, ce qui peut 
changer les mesures de façon significative. C'est le cas 
pour la clarté nucale, malgré la rigueur théorique appor- 
tée par le score de Herman (voir chapitre 16, Nuque 
fœtale et clarté nucale). La voie vaginale avec des sondes 
à haute fréquence (4 à 10-12 MHz) fabrique une image 
très différente de la voie abdominale à 3,5 MHz. De 
même, l'utilisation des harmoniques modifie l'image 
et donc l'appréciation de la clarté nucale par rapport au 
mode natif et par rapport à l'étude princeps. 


Savoir où mesurer 


La deuxième difficulté est de réaliser le bon plan de coupe 

qui remplisse simultanément plusieurs critères : 

= contenir toute la «cible» : par exemple, toute la longueur 
de la diaphyse fémorale ; 

= au bon niveau : par exemple, le troisième ventricule pour 
le DBP; 

= sans déformation géométrique (sans effet de « saucisson- 
nage»); 

= avec une bonne image des contours qui doivent être nets, 
sans ambiguité, comme dans la mesure de la longueur 
craniocaudale (LCC). 


Savoir comment mesurer 


Le placement précis des marqueurs est la dernière difficulté 

technique. Ce placement dépend avant tout d'une bonne 

définition des contours (ou berges) de l'image, plusieurs 

phénomenes pouvant dégrader cette qualité : 

= l'image est trop petite. Il faut agrandir ou utiliser le zoom; 

= l'image est floue. Il faut vérifier la focalisation, ajuster éven- 
tuellement la brillance et le contraste de l'écran, et surtout 
baisser le gain le plus possible quand on fait des mesures ; 

= il y a ambiguïté sur la localisation de la berge. C'est le cas 
lorsqu il s'agit d'une limite entre deux structures d'écho- 
génicité voisine : par exemple, le contour abdominal 
accolé à la paroi utérine. Il faut parfois extrapoler la bor- 
dure à partir du reste du contour; 

= la berge est invisible car elle est tangentielle au fais- 
ceau : par exemple, le diametre abdominal transverse 
ou le diamètre occipito-frontal. L'« éclairage » tangentiel 
d'une surface courbe provoque a la fois des phénomenes 
de réflexion du faisceau vers l'extérieur de la structure et 
de réfraction vers l'intérieur (fig. 1.12). Cela peut pro- 
voquer un secteur d'ombre, vide d'écho, et la formation 
d'un pseudo-contour en miroir par le faisceau réfracté. 
Cet effet est variable suivant la nature de la surface (os 
ou peau), le terme de la grossesse ou la présence de ver- 
nix sur la surface. Il faut essayer de diminuer cet artefact 
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en faisant varier l'incidence de la sonde et se rappeler 

que la berge réelle se situe dans la zone vide d'écho. 

Pour limiter les erreurs, il est habituel de procéder à plu- 
sieurs mesures (sur des images successives) et de retenir la 
moyenne des résultats. Si les conditions d'examen s'amé- 
liorent (par exemple, à l'occasion de mouvements foetaux), il 
faut aussi éliminer les mesures douteuses dans le calcul de la 
moyenne. Pour la mesure de la clarté nucale, on garde la plus 
grande mesure pour le meilleur score de Herman (voir cha- 
pitre 16, Dépistage de la trisomie 21) et pour la mesure de la 
longueur craniocaudale, il faut retenir celle qui s'approche le 
plus des critères de qualité (voir chapitre 4, Longueur cranio- 
caudale). Soulignons encore l'intérêt du zoom, même si l'on a 
une excellente acuité visuelle, pour améliorer le confort et la 
précision des mesures. 


Savoir interpréter la mesure 


L'interprétation des mesures fera l'objet de longs développe- 

ments dans les chapitres suivants. On retiendra cependant 

les principes généraux suivants : 

= être rigoureux dans les mesures (c'est de la technique), 
mais souple, nuancé, prudent dans l'interprétation (c'est 
de la clinique); 

= être modeste en n oubliant jamais l'imprécision inévitable 
de nos mesures; 

= s'assurer de l'adéquation entre notre technique et celle 
utilisée pour établir les tables de références; 

= replacer la mesure dans le contexte global de l'examen car 
un foetus ne se résume pas a une ou quelques mesures 
instantanées, il a une histoire, une vitalité et une crois- 
sance, une morphologie normale ou anormale, un envi- 
ronnement maternel, une hérédité qui détermine en 
partie sa stature... 


Biométrie automatique ou semi-automatique 


Les progrès des calculateurs et surtout du traitement des 

images conduisent naturellement à des programmes d'aide 

à la biométrie fœtale (fig. 1.31). Et ce qu'on applique à une 

image, on peut l'appliquer à un volume : il faut seulement 

beaucoup plus de mémoire et beaucoup plus de puissance 
de calcul. Il ne s'agit pas encore de mesures totalement auto- 
matiques car il faut quand même mettre en route la machine 
et choisir la région d'intérêt, mais il s'agit bien de diagnostic 
assisté par ordinateur (DAO) : on parle parfois de «sono- 
biométrie» mais ce terme est quand même très flou et il est 
plus clair de conserver le terme «biométrie automatique ou 
automatisée » (automated biometry). 

Dans l'idéal, on souhaiterait que notre appareil d'écho- 
graphie réalise plusieurs étapes de la biométrie fœtale : 

1. trouver le bon plan de coupe qui respecte les critères de 
mesure (dans un balayage manuel ou une acquisition 3D); 

2. ou, inversement, vérifier que le plan proposé répond bien 
aux critères requis pour la mesure sélectionnée; 

3. placer des marques de mesure (caliper, marqueur, ovoide 
ou tracé de périmètre) pour permettre un contrôle visuel 
et autoriser une correction manuelle; 

4. faire les calculs; 

5. interpréter les calculs en référence aux tables préalable- 
ment choisies ; 


6. comparer aux examens précédents (s'ils existent) et éta- 
blir des courbes d'évolution ; 

7. proposer un compte rendu de l'examen et le mettre en 
mémoire ; 

8. apprendre ou se perfectionner, première étape vers l'TA 

(intelligence artificielle). 

Pour le moment, l'échographe n'est pas capable de trou- 
ver tout seul le bon plan, il faut lui sélectionner une zone 
d'intérêt et l'exemple le plus simple est la mesure de la clarté 
nucale : on place un cadre autour de la clarté, le logiciel en 
dessine les limites puis détermine la plus grande distance 
séparant les deux interfaces à mesurer (fig. 1.31a et b). 

De la même façon, le logiciel peut dessiner les contours 
internes d'un kyste ou d'un follicule ovarien, en déduire des 
diamètres ou des volumes, en déduire une image 3D et une 
couleur, en déduire une identité et un numéro : c'est le prin- 
cipe du monitorage de l'ovulation par logiciel VOCAL ou 
sonoAVC. Ces systèmes, déjà cités plus haut, existent depuis 
une quinzaine d'années, ils sont assez simples à mettre en 
œuvre et ils donnent satisfaction (voir fig. 1.22) mais dans 
des conditions assez limitées : en pratique, il faut que l'objet 
visé contienne ou soit entouré de liquide. 

En effet, il est assez simple d'analyser le contour interne 
d'une formation liquidienne kystique, quelle qu'en soit la 
forme car les limites internes sont nettes et il n'y a pas d'ambi- 
guité pour le calcul dans la matrice volumique. En revanche, 
il est plus difficile de définir un contour externe (céphalique 
ou abdominal), car il existe de nombreux facteurs de confu- 
sion comme la différenciation entre os, graisse et peau, les 
échogénicités voisines si le liquide est échogène, le contour 
variable avec les mouvements, la limite cutanée brouillée par 
le vernix ou les cheveux, la disparition partielle du contour 
avec l'ombre de réflexion ou l'accolement à la paroi utérine... 
De même, les épiphyses fémorales sont parfois difficiles a 
définir. Les algorithmes actuels semblent s'en tirer honora- 
blement mais pas tout seuls : il faut sélectionner une bonne 
coupe dans laquelle sera identifiée puis mesurée la structure 
«d'intérêt» (abdomen, crâne, etc.), il faut ensuite contrôler le 
bon positionnement des marques de mesure et enfin corriger 
la position si nécessaire (fig. 1.31c). Si la coupe est mauvaise 
avec un contour insuffisamment défini ou faussé par une obli- 
quité (saucissonnage), la mesure sera impossible ou erronée. 
L'échographe apporte surtout un gain de «productivité» en 
réduisant le nombre de manipulations pour prépositionner 
les calipers : l'utilisateur gardera la main pour valider ou ajus- 
ter le prépositionnement. Le choix des bons plans de coupe 
peut être facilité en travaillant en mode triplan (fig. 1.314). 

Au niveau cardiaque, à partir d'une coupe des quatre cavités, 
le logiciel de calcul (par exemple, FetalHQ de GE Healthcare) 
peut identifier et mesurer les cavités ventriculaires, il peut le 
faire en temps réel, comparer diastole et systole, et en déduire 
des informations sur la fonction cardiaque (contractilité). De 
plus, l'activité du muscle myocardique peut être suivie par les 
mouvements du speckle musculaire (speckle tracking). 

Si on reprend la liste des étapes ci-dessus, les points 3 à 7 
sont accessibles avec les logiciels habituels car l'opérateur a 
déjà sélectionné et analysé l'image avant de la proposer pour 
la biométrie. Les exigences 1, 2 et 8 nécessitent d'aller plus 
loin et relèvent de l'analyse d'image par intelligence artifi- 
cielle. On a recours à la technique des réseaux de neurones 
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Fig. 1.31 Biométrie semi-automatique. a. Identification automatique des limites de la clarté nucale. b. Choix automatique de la plus grande 
épaisseur orthogonale (=). c. Mesure du périmètre céphalique : une légère correction est nécessaire car il y a une confusion peau/os. d. Choix 


simultané de plusieurs plans de mesures en mode triplan. 


artificiels ou artificial neural network (ANN) : en partant 
de grosses bases de données d'images et d'examens (des 
bibliothèques de données énormes et diversifiées), on peut 
apprendre à la « machine » à reconnaître une structure don- 
née sous des formes différentes (taille, angle, déformations, 
environnement). Dès lors, il est possible de lui demander 
de vérifier si une image choisie convient pour une mesure 
donnée, ou inversement d'identifier la bonne image dans 
une matrice 3D, ou de faire les deux en même temps. En 
augmentant la base, en la diversifiant, on peut améliorer 
ou créer de nouveaux algorithmes. Cet apprentissage - 
deep learning ou apprentissage profond - débouche sur la 
biométrie véritablement automatique car toutes les étapes 
peuvent être parcourues à partir d'un volume fœtal plus ou 
moins étendu. L'apprentissage, évidemment, ne peut être 
fait par l'utilisateur et doit être proposé par le construc- 
teur-programmateur, mais cela n'exclut pas des évolutions 
par l'usage : pour l'échographiste, le défi pourrait devenir 
de choisir l'appareil le mieux «éduqué» et le mieux « édu- 
cable», une machine intelligente, bien polie et bien élevée ! 


Actuellement, les mesures semi-automatiques (ou aidées) 
peuvent s'appliquer principalement au diamètre bipariétal 
(DBP) et à l'occipito-frontal (DOF), au périmètre crânien 
(PC), à la circonférence abdominale (CA), à la longueur 
fémorale (LF) et à la longueur craniocaudale (LCC). Cette 
aide permet surtout de réduire la durée d'examen (moins 
d'hésitations, moins de temps passé sur le clavier ou le track 
ball) : la structure à mesurer est bien identifiée dans plus de 
95 % des cas et les résultats sont très proches de la mesure 
«artisanale » classique. 


Conséquences des erreurs de mesure 


Les erreurs de mesure, dans la réalisation ou l'interprétation, 
sont la source d'une véritable pathologie iatrogène engen- 
drée par l'examen échographique. L'examinateur doit avoir 
ce risque à l'esprit, en permanence, surtout s'il n'est pas lui- 
même l'obstétricien qui possède une vision plus globale de 
la grossesse. Parmi les principaux risques iatrogènes, citons : 
= l'erreur de datation qui peut conduire à une cascade d'in- 

terprétations puis de décisions inadéquates (diagnostic 
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de dépassement de terme ou de prématurité, décisions de 
déclenchement ou de césarienne...) ou surtout, actuelle- 
ment, a une erreur d'évaluation du risque de trisomie 21 
par l'étude des marqueurs sériques seuls; 

= la suspicion d'anomalie chromosomique qui se joue au 
dixième de millimètre de clarté nucale, à un fémur ou un 
bassinet rénal mal mesurés, sachant que l'on revient rare- 
ment en arrière sur un tel doute qui enclenche un proces- 
sus de contrôle du caryotype, coûteux et jamais dénué de 
risque sil s'agit d'un geste invasif; 

a l'erreur d'évaluation - ou surtout d'interprétation - du 
poids foetal, qu'il s'agisse de macrosomie ou d'hypo- 
trophie, avec ses conséquences médicales et parfois 
médicolégales ; 

= l'angoisse et la dépression maternelle, si facilement 
induites par l'annonce d'un enfant trop petit ou trop gros, 
par n'importe quel doute sur la qualité de l'enfant. 


Effets biologiques des ultrasons 


L'innocuité biologique des ultrasons est presque deve- 
nue un dogme. Les premières « insonations » produisant 
une image médicale en mode B remontent à 1958 (Ian 
Donald). En plus de 60 ans d'utilisation diagnostique, 
aucun effet délétère manifeste n'a été rapporté avec certi- 
tude dans l'espèce humaine. Cependant, certains Doppler 
pulsés commercialisés sont capables de délivrer une puis- 
sance suffisante pour élever la température d'un tissu 
de 1 °C en quelques dizaines de secondes : même minime 
en apparence, cet effet ne peut être négligé, d'autant qu'il 
ne préjuge pas des effets mécaniques associés (cavitation 
essentiellement). Or, l'échographie pelvienne s'adresse en 
permanence aux organes de la reproduction, aux cellules 
sexuelles, à la grossesse jeune. La fréquence comme la 
durée des examens sont en augmentation constante, sur- 
tout pour la grossesse avec quelques dérives injustifiables 
sur le plan médical. 

La puissance des appareils actuels s'adapte automatique- 
ment en fonction de la profondeur de la cible, du nombre 
de zones de focalisation, de l'utilisation des harmoniques, 
etc. Le paramètre le plus utilisé pour la mesure de puissance 
est l'I-SPTA (intensity spatial peak temporal average) qui 
exprime la plus forte puissance (en milliwatts) sur une unité 
de surface (cm’) ramenée à l'intervalle de temps séparant 
deux pulses : plus la fréquence de répétition des pulses est 
élevée, plus l'énergie libérée est importante. Pour la FDA 
(Food and Drug Administration, États-Unis), l'I-SPTA doit 
être inférieure à 94 mW/cm° (en sortie de sonde) pour 
l'obstétrique. 

Aux États-Unis, la FDA impose depuis 1994 l'usage par 
les fabricants de deux nouveaux indices de sécurité, l'index 
mécanique (mechanical index ou MI) et l'index thermique 
(thermal index ou TI), qui sont mieux représentatifs de l'ef- 
fet biologique du faisceau ultrasonore : 
= l'index mécanique (MI) est représentatif de l'augmen- 

tation locale de la pression au passage du faisceau 

ultrasonore. Pour les tissus biologiques, la consé- 
quence la plus redoutée est la cavitation, c'est-à-dire 
l'implosion de bulles formées par vaporisation du 
milieu liquide sous l'effet d'une dépression. Cette 
cavitation peut entraîner des lésions tissulaires. Le MI 


dépend de la puissance d'émission, de la fréquence et 

de la focalisation ; 
= l'index thermique (TI) caractérise l'augmentation poten- 

tielle de la température dans le milieu exploré en regard 
de la sonde et un index à 1 correspond à une augmenta- 
tion de 1 °C. Le TI peut être précisé pour l'os (TIb pour 
bone) et pour les tissus mous (TIs pour soft). 

Globalement, la norme commerciale étasunienne impose 
que ces deux indices soient inférieurs a 2. En pratique, sur 
la plupart des appareils d'échographie, la puissance acous- 
tique maximale (à 100 %) est automatiquement « bridée » 
pour que le MI ne dépasse pas 1,3 en utilisation courante. 
Les données expérimentales et le principe de précaution 
plaident plutôt pour ne pas dépasser un MI de 1,0. Les 
index s'affichent généralement dans le haut de l'écran : MI, 
TIs et/ou TIb (voir par exemple fig. 1.26a). Cependant, les 
machines étant structurellement conçues pour que le MI ne 
puisse pas dépasser 1,9 quelles que soient les circonstances, 
son affichage n'est pas obligatoire. Les sondes volumiques 
pendulaires ont logiquement des index moyens nettement 
plus élevés que les barrettes simples, de l'ordre du double, 
mais en restant toujours très en dessous des plafonds 
recommandés. Les sondes matricielles, malgré le très grand 
nombre de transducteurs associés, ont des index du même 
ordre (ou un peu plus bas) que les sondes 2D ou 3D de la 
génération précédente, en raison de la grande vitesse de 
balayage. 

On retiendra que le Doppler pulsé (pulses longs, fré- 
quence de répétition très rapide, ligne de tir fixe) atteint 
des intensités beaucoup plus élevées, de 10 à 20 fois, que le 
balayage mode B (pulses courts et moins fréquents, dépla- 
cement permanent du faisceau par balayage et mouvements 
de sonde). Le Doppler couleur délivre des énergies inter- 
médiaires. Le dernier facteur très important est le facteur 
temps, c'est-à-dire la durée d'examen qui n'a pas fait l'objet 
d'une normalisation officielle. Dans le doute, on respectera 
toujours les précautions suivantes : 
= pas d'examen inutilement prolongé; 
= lever la sonde quand elle ne sert pas; 
= surtout, éviter l'utilisation inutile ou prolongée du 

Doppler en début de grossesse (principe ALARA pour 

as low as reasonably achievable) en rappelant que l'acti- 

vité cardiaque est parfaitement mesurable en mode TM 

(temps-mouvement, voir chapitre 12) et que pour faire 

écouter le cœur à la mère, il vaut mieux «insoner » le 

cordon que le cœur foetal. Si nécessaire un Doppler uté- 
rin au 1“ trimestre peut être effectué mais en s'efforçant 
d'éviter l'embryon. 


Remarque 1 
Le risque infectieux 


On rapprochera des effets biologiques théoriques le risque infec- 
tieux bien réel de la manipulation des sondes échographiques. 
Quelques enquêtes bactériologiques ont montré des contamina- 
tions bactériennes surprenantes à la surface des sondes. En dehors 
des gestes invasifs échoguidés où l'asepsie est une évidence, on 
n oubliera pas le nettoyage systématique et la désinfection régu- 
lière des sondes avec une solution bactéricide et virucide (non 
agressive pour le revêtement des sondes) et le conditionnement 
aseptique du gel coupleur. Avant tout, une sonde doit être visuel- 
lement propre : les lingettes pré-imprégnées d'une solution anti- 
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septique constituent une solution simple (mais un peu coûteuse) 
pour assurer les deux taches entre chaque examen. 
Malgré l'absence d'accident avéré, le risque d'infection lié a 
l'échographie vaginale est devenu un « marronnier» pour la 
presse. Le professionnel doit donc être préparé à répondre aux 
questions des patientes et à montrer, par exemple, la manœuvre 
de nettoyage en fin d'examen. Le Haut conseil de la santé 
publique et l'Institut de veille sanitaire se sont prononcés sur la 
désinfection des sondes (en particulier vaginales), et on trou- 
vera une synthèse sur les sites Internet du Collège national des 
gynécologues et obstétriciens français (CNGOF) et du ministère 
des Solidarités et de la Santé : 
= https://www.hcsp.fr/docspdf/avisrapports/hcspr20071214_ 
GainesProtec.pdf 
= http://www.cngof.fr/actualites/652-desinfection-des-sondes- 
d-echographie-endovaginale-2 
= https://solidarites-sante.gouv.fr/IMG/pdf/fiches_sondes.pdf 
= https://solidarites-sante.gouv.fr/IMG/pdf/fiches_sondes.pdf 
La maladie a coronavirus 2019, dite la Covid-19, a percuté la 
rédaction et l'édition du présent ouvrage, a plusieurs titres. En 
l'état actuel des connaissance (septembre 2020), on sait qu'il peut 
exister une contamination fœtale ou une atteinte placentaire, mais 
ce phénomène est rare et il ne parait pas exister de risque malfor- 
matif. Le problème se concentre donc sur les risques pour la future 
mère chez qui les formes respiratoires sévères pourraient être plus 
fréquentes, comme pour les autres pneumopathies virales. Pour 
le cabinet ou l'unité d'échographie, la principale difficulté réside 
dans l'organisation des soins, de la distanciation et du respect des 
gestes barrières, mais il n'y a rien d'original. Les mesures d'asepsie 
indiquées ci-dessus sont suffisantes pour bloquer les transmis- 
sions virales par le matériel, sondes en particulier. 


Remarque 2 

Le risque psychologique 

Globalement, l'impact psychologique de l'échographie prénatale 
peut être qualifié de neutre, ce qui ne signifie pas qu'il est nul 
(voir plus haut Risques, inconvénients, limites du mode volu- 
mique). De nombreuses études ont abouti à des conclusions 
rassurantes sur l'absence d'impact négatif pour la future mère, 
mais il s'agit en général d'enquêtes assez superficielles. On sou- 
ligne toujours des pics d'anxiété avant les examens, l'importance 
du comportement plus ou moins empathique de l'examinateur, 
le vécu catastrophique de certains commentaires. Mais on rap- 
porte également des effets bénéfiques sur l'attachement prénatal 
et sur le couple parental. 


Indications et dates 
des examens échographiques 
pendant la grossesse 


Grossesses pathologiques 


En pratique, toutes les grossesses pathologiques et les gros- 
sesses multiples nécessitent le recours à une surveillance écho- 
graphique, à un rythme variable selon le type de pathologie. 
Il en va de même lorsqu'il existe des antécédents personnels 
ou familiaux orientant vers la recherche d'une malformation. 
Cela ne prête plus actuellement à la moindre contestation. 


Grossesses normales 


En revanche, l'indication des échographies - et de l'explo- 
ration Doppler - dans le cadre de la surveillance des gros- 
sesses normales suscite encore quelques polémiques entre 


les cliniciens, les économistes et les échographistes. Pour 
le moment, l'examen échographique prénatal ne fait pas 
partie des examens obligatoires (comme, par exemple, la 
sérologie syphilitique ou la recherche d'agglutinines irrégu- 
lières), mais des examens «a proposer systématiquement ». 
Cela répond a la pression du public et a celle des tribunaux 
dans leur jurisprudence en cas de problèmes, d'accidents 
ou de conflits. Le College national des gynécologues et obs- 
tétriciens francais (CNGOF) recommandait il y a 30 ans 
(décembre 1987) la pratique de deux échographies : la pre- 
mière vers 20 semaines d'aménorrhée (SA), la deuxième 
vers 32 SA. Sur un plan strictement obstétrical, ces deux 
dates constituaient un assez médiocre compromis : 
= l'échographie a 20 SA est trop tardive pour une datation 
vraiment précise, un peu trop précoce pour une étude 
morphologique toujours fiable quand les conditions 
d'examen sont mauvaises ; 
= l'échographie à 32 SA est trop tardive pour le dépistage 
des malformations, un peu trop précoce pour déterminer 
la présentation définitive du fœtus (certes, il y a la cli- 
nique mais que celui qui ne s'est jamais trompé...). 

Au fil du temps, ce thème s'est enrichi en France de 
plusieurs références ou recommandations : les références 
médicales opposables de la convention entre médecins et 
assurance maladie (= pas plus d'une échographie par tri- 
mestre), les recommandations de l'Agence nationale pour le 
développement de l'évaluation médicale concernant l'usage 
du Doppler, les recommandations du Collège français d'écho- 
graphie fœtale (CFEF). Un consensus s'est dégagé, pour la 
surveillance, le dépistage et la prévention dans les grossesses 
normales, autour de trois échographies prénatales (recom- 
mandations du comité technique de l'échographie de dépis- 
tage prénatal en 2005). En juillet 2016, la Conférence nationale 
de l'échographie obstétricale et fœtale (CNEOF) a actualisé 
les recommandations de l'échographie de dépistage : 
= la première échographie a lieu au 1* trimestre pour 

la datation de la grossesse (par la mesure de la LCC), la 

mesure de la clarté nucale et une étude morphologique 
embryofcetale précoce. Dans ce cas, l'échographie abdo- 
minale doit pouvoir être complétée si nécessaire (mauvaise 
visualisation du fœtus) par une exploration vaginale et le 
compte rendu d'examen comportera toujours une date 
estimée de début de grossesse («début de grossesse vers 
le... »). Cette pratique évitera bien des discussions au sein 
de l'équipe obstétricale ou avec la future maman, et bien 
des consultations inutiles pour terme atteint ou dépassé. 

La période idéale de datation se situe vers 8-10 SA mais, 

pour une étude morphologique efficace et pour respec- 

ter les recommandations du dépistage de la trisomie 21, 

il convient de repousser la date d'examen vers 11-13 SA 

(avant 14 SA) ce qui autorise à la fois une précision conve- 

nable pour le terme (+ 5 jours pour 95 % de la population 

étudiée) et un bon dépistage des épaississements transi- 
toires de la nuque ainsi que des grosses malformations (en 
quelque sorte, le meilleur rapport qualité/prix!) ; 

= la deuxième échographie est demandée entre 20 et 

25 SA (plutôt 22-23 SA) et elle est consacrée à l'étude 

morphologique du fœtus (voir Remarque ci-après) ainsi 

qu'au dépistage des troubles précoces de la croissance; 
= la troisième échographie est réalisée vers 30-35 SA (au 
mieux vers 32-33 SA) et elle permet l'évaluation de la 
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croissance fœtale, la détermination de la présentation 
probable pour l'accouchement, la position presque défi- 
nitive du placenta (en cas de doute sur une insertion 
prævia, un dernier contrôle sera réalisé à 35 SA) et le 
dépistage des anomalies morphologiques d'apparition 
tardive (rénales ou cérébrales en particulier) pouvant 
modifier les conditions et le lieu d'accouchement. 


Remarque 


Dans de très bonnes conditions, l'échographie de 12 SA produit 
une extraordinaire «embryo-anatomie», particulièrement en 
voie vaginale. On a parfois l'impression de «voir » beaucoup 
mieux que lors de l'étude morphologique du 2° trimestre où 
les conditions (obésité, cicatrices, présentation...) sont moins 
favorables. Les progrès techniques ont effectivement beaucoup 
enrichi cette première échographie mais elle ne peut pas rem- 
placer l'échographie du milieu de grossesse car sa qualité est 
inconstante, la voie vaginale a aussi ses limites et l'organogenèse 
n'est pas totalement achevée (appareil urinaire, cervelet, etc.). 


L'expérience quotidienne montre bien qu'une source 
importante de prescriptions excessives ou inutiles est la 
fameuse «échographie de contrôle », souvent suggérée par 
l'échographiste lui-même : parfois par inexpérience mais 
plus souvent parce que son examen est fait trop tôt ou trop 
tard, donc insuffisant, imprécis ou incomplet. Cependant 
cette échographie est indispensable si les items requis par la 
CNEOF ne sont pas tous validés. En cas de difficultés, il ne 
faut pas hésiter à faire appel à un tiers. 

En dehors des indications réglées et réglementées, l'écho- 
graphie peut être utilisée en complément immédiat de l'exa- 
men clinique au cours des consultations prénatales, en salle 
d'admission ou en salle de naissance. Ce mode d'utilisation 
est souvent extrêmement précieux (obésité, hydramnios, 
gémellaire, terme dépassé...) pour vérifier une présentation 
ou une variété de position, contrôler la vitalité fœtale, situer 
un placenta ou un cordon, mais des réserves et la prudence 
simposent : mauvaises conditions d'examen, utilisateur parfois 
inexpérimenté, matériel souvent ancien et peu performant. En 
aucun cas, le «coup d'œil» échographique ne peut se substituer 
aux échographies de surveillance, programmées et détaillées, 
tant sur un plan médical que médicolégal. Il est donc utile 
d'acter le caractère ciblé de ce type d'examen (voir plus bas). 


Indications de la vélocimétrie Doppler 

Il n'y a pas d'indication systématique à la réalisation d'un 
Doppler dans une population dite «générale » ou à faible risque 
de pathologie vasculaire utéroplacentaire (voir chapitre 7, 
Doppler utérin et foetal). Le Doppler foetal (artères ombili- 
cales et éventuellement cérébrales) n'est indiqué qu'en cas de 
pathologie maternelle ou fœtale. En revanche, l'indication du 
Doppler utérin mériterait probablement un élargissement au 
dépistage en raison de son excellente valeur prédictive : faute de 
passé obstétrical et donc d'antécédent informatif, toute primi- 
pare pourrait être considérée comme sujet à risque vasculaire 
(de même que la primiparentalité, c'est-à-dire toute première 
grossesse avec un nouveau partenaire) et bénéficier d'une étude 
des résistances utérines lors de l'échographie du 2° trimestre. 


Autres types d'échographies obstétricales 
À côté de l'échographie systématique ou de dépistage et de 
l'échographie dans le cadre de la surveillance de grossesses 
pathologiques ou multiples, il faut évoquer ici les trois autres 
types d'échographies en pratique obstétricale : l'échographie 
dite de diagnostic ou de seconde intention, l'échographie 
focalisée et l'échoscopie. 


Échographie de diagnostic (de seconde intention) 


Elle est également désignée comme l'échographie de réfé- 

rence — pour bien la différencier de celle de dépistage - et elle 

est généralement réalisée par un échographiste habitué à la 

médecine fœtale, le plus souvent associé à un centre pluridis- 

ciplinaire de diagnostic prénatal (CPDPN). Son recours a été 

recommandé en 2010 par le Comité national technique de 

l'échographie de dépistage prénatal. Elle est indiquée devant : 

= une anomalie ou suspicion d'anomalie lors de l'échogra- 
phie de dépistage ; 

= un antécédent de malformation fœtale à risque potentiel 
de récidive; 

= des marqueurs sériques atypiques; 

= des risques liés à des maladies infectieuses, à la prise de 
médicaments potentiellement tératogenes... 

On peut également classer ici l'échographie de contrôle 
demandée en raison d'un examen de dépistage incomplet ou 
difficile à cause de conditions techniques défavorables (conduc- 
tion ultrasonore, position fœtale, liquide amniotique, etc.). 


Échographie focalisée 

Elle est dite « focalisée » car elle n'impose pas de refaire un 

examen complet, et peut être très courte. Elle vient complé- 

ter les échographies de dépistage ou de diagnostic sur des 

indications limitées : 

= vérification de la vitalité embryofætale; 

= évaluation de la quantité de liquide amniotique en cas de 
grossesse prolongée; 

= surveillance de la croissance fœtale en cas de retard de 
croissance intra-utérin (RCIU); 

= évaluation de la longueur du col utérin ; 

= examen en salle de travail pour vérification de la présen- 
tation ou de la position placentaire; 

= confirmation du caractère intra-utérin de la grossesse en 
cas de suspicion de grossesse extra-utérine (GEU)... 

Le caractère limité de cette échographie devra être expli- 
qué à la patiente et il est toujours préférable (et prudent) 
d'établir un compte rendu même s'il n'y a pas de «cotation» 
administrative ou financière de l'acte. 

On peut aussi ranger ici l'assistance échographique pour 
guider des gestes de prélèvements ovulaires (ponction 
amniotique, du cordon, du trophoblaste, etc.), des théra- 
peutiques foetales (ponctions ou injections), pour visualiser 
une chirurgie fœtale, pour modifier une présentation, etc. 
(Échoguidage, voir chapitre 6, Présentation du fœtus pour 
la Version par manœuvre externe, et chapitre 19). 


Échoscopie 
Il s'agit la d'un examen réalisé au cours de la consultation 


prénatale qui complete et peut améliorer l'examen clinique. 
On devrait plutôt parler d'une «écho-clinique » car toute 
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échographie est aussi une scopie. De nombreux prati- 
ciens sont maintenant équipés d'un échographe en salle 
de consultation car la qualité de l'image et l'ergonomie des 
petits appareils s'améliore (et c'est aussi un immense confort 
pour l'échoclinicien). Une réflexion de la CNEOF est en 
cours pour fixer le cadre d'exercice, les objectifs, les limites 
et l'enseignement de ce type d'échographie (voir plus haut 
Echographes portables et ultraportables). 

Evidemment, dans les conditions actuelles, cette échosco- 
pie ne peut remplacer les échographies obstétricales recom- 
mandées mais il faut garder l'esprit ouvert sur ces évolutions. 


Contenu et compte rendu 
de l'examen 


Considérations générales 


Le compte rendu d'examen échographique est un point par- 
ticulièrement critique : il est l'interface unique entre l'exa- 
minateur et sa cliente, entre l'examinateur et ses confrères, 
entre l'examinateur et ses juges. Autrefois, en l'absence de 
consensus professionnel, chaque examinateur rédigeait un 
document plus ou moins improvisé selon ses convictions et 
son tempérament, avec tantôt un minimalisme prudent et 
un document aussi bref que flou, et tantôt un débordement 
d'informations témoignant de l'angoisse obsessionnelle du 
problème médicolégal. On peut maintenant revenir au bon 
sens qui siège entre ces deux extrêmes. 

En effet, le compte rendu d'examen échographique (et 
donc le contenu) a fait l'objet de recommandations, générales 
mais précises, proposées en 2005 par le Comité technique 
d'échographie de dépistage prénatal avec l'ambition de fixer 
un consensus minimum pour l'activité de dépistage. Ces 
recommandations ont été complétées en 2010 pour définir 
les éléments à rechercher lors d'une échographie d'expertise 
générale (échographie de seconde intention dite de diagnos- 
tic ou de référence). Enfin, en 2016, la CNEOF a actualisé les 
recommandations de l'échographie de dépistage”. 

Pour beaucoup et par prudence, ces recommandations 
doivent être considérées comme opposables : en faire moins 
pourrait donc être considéré comme une insuffisance fautive. 
On peut aussi en faire plus, plus d'items, plus de texte, plus 
d'images, mais c'est aussi engager sa responsabilité sur ce sur- 
plus en cas de problème. Le problème et l'angoisse se trouvent 
surtout dans l'étude morphologique du fœtus avec ses impli- 
cations médicolégales redoutées — et souvent exagérées — par 
les médecins. Le bon sens est donc de suivre de son mieux les 
indications assez simples de la CNEOE ni plus, ni moins, et 
l'on peut ici noter que l'immense majorité des affaires d'échec 
du dépistage anténatal, depuis le début des années 2000, aurait 
pu être évitée en appliquant simplement les recommandations. 

Concernant l'utilisation médicolégale du compte rendu 
d'examen, plusieurs points importants doivent encore être 
soulignés : 
= avant tout, le compte rendu a pour but de renseigner 

le clinicien, de servir d'élément de comparaison pour 

un examen ultérieur (un double doit donc être conservé 
en archive ou en mémoire) et c'est secondairement un 





> Voir cfef.org/archives/bricabrac/cneof/rapportcneof2016 


document médicolégal. Autant que possible, il doit être 

lisible sans être «toxique » par la femme enceinte. Il doit 

aussi être lisible au sens premier du terme s'il y a du texte 
manuscrit, car un gribouillis incompréhensible, illisible, 
peut avoir des conséquences graves et serait également 
assimilable à une négligence coupable; 

= le contrat qui lie le médecin et le patient est totalement 
différent selon le mode d'exercice, soit secteur libéral 

(privé) où un contrat de soins se forme entre la cliente 

et le médecin et/ou l'établissement, soit secteur hospita- 

lier public où la femme enceinte est un usager du service 
public. Mais pour tous, une première obligation s'impose, 
celle de la compétence et donc d'une formation régulière- 
ment entretenue et si possible évaluée; 

= la forme précise du compte rendu est finalement acces- 
soire, elle doit surtout démontrer une méthode et une 
démarche diagnostiques intelligentes et consciencieuses. 

Pour un examen demandé sur une indication précise 

(recherche ou surveillance d'une pathologie), un compte 

rendu libre et focalisé est suffisant. Mais 90 % des échogra- 

phies obstétricales sont effectuées au titre d'un dépistage 
systématique et le compte rendu doit être la démonstra- 
tion d'une étude complète, ciblée sur les paramètres utiles 
au dépistage. On ne peut plus se contenter d'un laconique 

«examen normal, pas d'anomalie décelable » sans préciser 

ce que l'on a étudié et ce que l'on a mesuré (et ce qui a 

échappé à l'examen et qui peut être anormal). Mais est-il 

indispensable de fournir un compte rendu de quatre ou 
cinq pages, ne serait-ce que pour des raisons écologiques ? 
= le compte rendu n'est pas une preuve de qualité d'examen car 
on peut évidemment y écrire n'importe quoi et il vaut mieux 
trois ou quatre bonnes images (permettant de juger aussi du 
réglage de l'échographe) que cinquante clichés sans intérêt. De 
plus, et trop souvent, le compte rendu est en grande partie un 
copier-coller informatique sans grande signification. 

De nombreuses «couvertures» médicolégales sont pro- 
posées, en particulier des documents d'information (ou 
de consentement éclairé) rappelant que le dépistage écho- 
graphique n'est pas une obligation, que la technique connaît 
des limites et des échecs (faux positifs ou faux négatifs), 
qu'il ne s'agit pas d'une «assurance antimalformation ». Ces 
documents peuvent être affichés dans le cabinet. Ils doivent 
être remis à la patiente avant l'examen pour qu'elle en 
prenne connaissance et les signe. La CNEOF a proposé un 
texte informatif qui mérite une large diffusion (encadré 1.3). 
L'information de la patiente est une obligation de moyens 
dite aggravée car c'est au médecin qu'il incomberait de 
démontrer qu'il a bien informé sa patiente en cas de plainte. 
Mais ces procédures ne sont en aucun cas une «assurance 
antiplainte », pouvant même influencer défavorablement 
un tribunal quand le texte est trop complexe. Pour l'avocat 
G. Denvers, «la loi n'exige pas d'écrit, mais souligne l'im- 
portance de la relation et de l'échange avec le patient. (...) 
L'écrit a surtout le mérite de solenniser la relation. (...) Il 
devient inutile et dangereux s'il n'est que formel, et risque 
de créer une inquiétude. (...) La jurisprudence s'est toujours 
montrée très réticente quant à tout ce qui pourrait conduire 
à une formalisation excessive de ce consentement ». 





* La Lettre du Gynécologue, novembre 2007. 
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Encadré 1.3 Modèle de consentement pour l'échographie de dépistage 


Consentement à la réalisation d'échographies obstétricales et foetales de dépistage* 


Je soussignée ............... atteste avoir reçu de ............... au 

cours d'une consultation médicale en date du .../.../..., des 

informations sur l'examen échographique dont je souhaite 

bénéficier : 

= l'échographie est un examen d'imagerie médicale qui ne 
présente pas de risque en l'état des connaissances ni pour le 
foetus, ni pour la femme enceinte lorsqu'il est réalisé dans un 
cadre médical ; 

= l'image du foetus et de ses annexes (placenta, liquide 
amniotique...) est obtenue a travers la paroi abdominale 
maternelle ou à travers la paroi vaginale maternelle; 

= cet examen et, de manière plus générale, les échographies 
de surveillance de la grossesse sont réalisées à des périodes 
précises de la grossesse; 

= cet examen permet notamment : 


= une suspicion d'anomalie peut ne pas être confirmée 


ultérieurement; 

une nouvelle échographie pourra m'être proposée dans 
certaines situations pour contrôler la croissance fœtale où 
vérifier un aspect inhabituel ce qui ne signifie pas que le fœtus 
soit atteint d'une affection; ce nouvel examen pourra être 
réalisé par le même échographiste où par un autre auquel je 
serai, avec mon accord, adressée ; 

dans certains cas, l'affection suspectée ne pourra être confirmée 
Ou précisée que par la réalisation de nouveaux examens qui 
me seront proposés; ces nouveaux examens nécessiteront 
parfois un prélèvement du liquide amniotique, du placenta ou 
du sang foetal. Les risques, les contraintes et les éventuelles 
conséquences de chaque technique de prélèvement me seront 
expliqués. 


— de déterminer le plus précisément possible la date de début 
de la grossesse, 
— d'identifier une grossesse multiple, 
— d'évaluer et de surveiller le développement du fœtus, 
— de dépister des éventuelles malformations du fœtus, 
— de localiser le placenta et d'évaluer la quantité de liquide 
amniotique ; 
= la performance de l'examen peut être limitée par certaines 
circonstances (épaisseur de la paroi abdominale, position du 
foetus...); 
= les mesures effectuées au cours de l'examen ainsi que les 
estimations du poids du foetus sont soumises a des marges 
d'erreurs liées notamment aux conditions de l'examen; 
= l'absence d'anomalie décelée à l'échographie ne permet pas 
d'affirmer que le fœtus est indemne de toute affection; 


Je consens à la réalisation de l'examen échographique permettant 
d'évaluer le risque que l'embryon ou le fœtus présente une affection 
susceptible de modifier le déroulement ou le suivi de la grossesse. 
L'original du présent document est conservé dans mon dossier 
médical par le médecin ou la sage-femme qui a effectué la 
première échographie obstétricale. 

Une copie de ce document m'est remise. Je devrai la présenter 
aux médecins et aux sages-femmes qui effectueront, le cas 
échéant, d'autres échographies permettant d'évaluer le risque 
que l'embryon ou le fœtus présente une affection susceptible de 
modifier le déroulement ou le suivi de ma grossesse. 

Ce document est conservé dans les mêmes conditions que le 
compte rendu de l'examen. 

Date" A 

Signature du praticien Signature de l'intéressée 


* CNEOF : modèle de consentement pour l'échographie de dépistage. Arrêté du 14/12/2014. 


Remarque 


Le consentement écrit et signé est seulement obligatoire, léga- 

lement, en cas de demande d'interruption volontaire de gros- 
1 . £ e ` r . 1 

sesse, d'assistance médicale à la procréation, de don d'organe, de 

recherche biomédicale. 


La meilleure prévention vis-à-vis des problèmes médi- 
colégaux est dans la qualité de la relation patient-méde- 
cin. Dans le cas de l'échographie, il faut prendre son temps, 
expliquer et répondre aux questions, faire part des doutes et 
des difficultés sans dramatiser et bien préciser les problèmes 
sur le compte rendu. In fine, l'échographie reste bien un exa- 
men médical clinique qui impose une relation de confiance. 


Texte du compte rendu (recommandations 
de la CNEOF) 


Le texte du compte rendu doit comporter (encadrés 1.4 et 1.5): 
= les renseignements administratifs ainsi que le type et la 
marque d'appareil avec sa date de mise en service (en cas 
d'appareil ancien de haut de gamme, «upgradé» réguliè- 


rement, il est souhaitable d'indiquer le niveau et la date des 
révisions) ; 

un minimum d'anamnèse, en particulier la date des der- 
nières règles et/ou du début de grossesse avec le mode de 
détermination, le terme de la grossesse (en SA et jours), 
la gestité et la parité; 

l'indication de l'examen (et éventuellement le code 
CCAM appliqué); 

une précision sur les conditions techniques de l'examen, 
sur le poids de la patiente s'il est gênant (BMI ou simple- 
ment poids/taille) ; 

les différents items contenus dans les recommandations. Il 
est certainement plus pratique que l'étude analytique se fasse 
à partir d'un compte rendu prérédigé, ou programmé dans 
le logiciel de l'échographe, qui énumère les différentes struc- 
tures et mesures que l'on souhaite étudier chez le foetus et 
ses annexes. Cela permet de mettre en évidence le caractère 
complet ou incomplet de l'examen et donc de compléter 
éventuellement l'étude lors d'une consultation ultérieure. 
Ce type de compte rendu a également une fonction 


d'aide-mémoire, de check-list qui évite parfois quelques 
oublis stupides. C'est aussi une protection contre la baisse 
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Encadré 1.4 Compte rendu minimal d'une échographie de dépistage au 1° trimestre 


En préambule et systématiquement 


= Identification du praticien effectuant l'échographie et numéro 
d'identification à un réseau périnatal. 

= Identification de la patiente. 

= Identification du demandeur de l'examen. 

= Identification du matériel utilisé. 


Informations initiales 


= Date de l'examen. 

= Date des dernières règles. 

= Date de début de grossesse proposée avant l'examen 
(échographie de datation validée sur une longueur 
craniocaudale supérieure à 10 mm; fécondation in vitro). 

= Constat d'un consentement à l'examen (conseillé). 


Contenu de l'examen 


= Nombre d'embryons (en cas de grossesse multiple faire un 
compte rendu par embryon, préciser la chorionicité et indiquer 
les éléments de repérage de chaque embryon pour faciliter 
leur identification lors des examens ultérieurs). 

= Mobilité spontanée. 

= Activité cardiaque (chiffrer la fréquence si trop rapide ou trop 
lente). 

= Biométrie : 
— longueur craniocaudale en millimètres ; 
— diamètre bipariétal en millimètres; 
— mesure de la clarté nucale en 1/10° de millimètre. 

= Anatomie : 
— contour de la boîte crânienne; 
— aspect de la ligne médiane interhémisphérique ; 
— aspect de la paroi abdominale antérieure; 


— présence des quatre membres comportant chacun trois 
segments. 
= Volume amniotique (appréciation subjective). 
= Aspect du placenta. 
= Absence d'anomalie utérine et annexielle décelable. 


Conclusion 


= Si l'échographie est sans particularité : 

— écrire : «grossesse intra-utérine normalement évolutive. Absence 
d'anomalie morphologique décelable à cet âge de grossesse » ; 

— établissement définitif de la date de début de grossesse 
(calculée par la mesure de la longueur craniocaudale) en 
précisant la marge d'erreur de + 5 jours; 

— préciser si la mesure de clarté nucale et celle de la longueur 
craniocaudale sont utilisables pour un calcul de risque de 
trisomie 21. 

= Eventuellement : 

— demande d'échographie de contrôle par un échographiste 
référent; 

— précision des difficultés rencontrées lors de l'examen. 

= En présence d'une grossesse multiple, préciser la chorionicité. 


Iconographie 


= Biométrie sur abaques référencés. 
= Images à Joindre : 
— longueur craniocaudale avec calipers en place; 
— diamétre bipariétal avec calipers en place; 
clarté nucale avec calipers en place; 
— illustration d'un éventuel élément inhabituel. 
= En présence d'une grossesse multiple : 
— un jeu d'iconographie par embryon; 
— un cliché illustrant la chorionicité. 


Encadré 1.5 Compte rendu minimal d'une échographie de dépistage aux 2° et 3° trimestres 


Renseignements administratifs 


= Identification du praticien effectuant l'échographie. 
= [Identification de la patiente. 

= Identification du demandeur de l'examen. 

= Indication de la machine utilisée. 


Informations initiales 


= Date de l'examen. 

= Date de début de grossesse telle qu'elle a été établie dans 
la conclusion de l'examen échographique de dépistage du 
1°" trimestre. 

= A défaut, date des dernières règles. 

= Terme théorique (exprimé en semaines et jours d'aménorrhée). 

= Éventuellement, constat d'un consentement à l'examen (s'il 
n'a pas été signé lors de l'échographie du 1° trimestre). 


Contenu de l'examen 


Présentation et côté du dos 
Uniquement au 3° trimestre. 


Physiologie 

= Activité cardiaque (chiffrer la fréquence cardiaque si elle paraît 
inhabituelle). 

= Mobilité spontanée. 


Anatomie, biométrie, iconographie 
Pôle céphalique et rachis 
= Anatomie : 
— aspect des contours de la boîte crânienne; 
— aspect des ventricules latéraux; 
— mesure des carrefours en millimètres (si paraissent anormaux) ; 
— aspect de la ligne médiane; 
— présence du cavum du septum pellucidum; 
— aspect de la fosse cérébrale postérieure et du cervelet; 
— largeur transversale du cervelet en millimètres (si paraît 
anormal) ; 
— mesure de la grande citerne postérieure en millimètres (si 
paraît anormale); 
— mesure des parties molles du cou en millimètres (si paraît 
anormal) ; 
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— continuité de la lèvre supérieure* ; 
— aspect du profil fœtal* ; 
— aspect du rachis. 
= Biométrie : 

— diamètre bipariétal en millimètres; 

— périmètre céphalique en millimètres. 
= Images recommandées : 
biométrie reportée sur des abaques référencés; 
plan de mesure du diamètre bipariétal, calipers en place; 
plan de mesure du périmètre céphalique, calipers en place; 
plan de coupe cavo-thalamo-cérebelleuse montrant la fosse 
cérébrale postérieure* ; 
coupe frontale nez-lèvre supérieure* ; 
coupe sagittale du rachis thoracique bas-lombosacré. 
Thorax 
= Anatomie : 

— aspect des poumons; 

— cœur : rythme cardiaque; position et orientation du cœur; 
aspect des quatre cavités cardiaques; cavités équilibrées; 
aspect et position des gros vaisseaux. 

= Images recommandées : 

— coupe des quatre cavités avec idéalement au moins une 
veine pulmonaire visible; 

— coupe de la voie d'éjection droite montrant l'artère pulmonaire 
et sa bifurcation et notamment l'artère pulmonaire droite 
«cravatant » l'aorte ascendante vue en coupe transversale; 

— coupe de la voie d'éjection gauche avec individualisation de 
la continuité septo-aortique. 

Abdomen et système urinaire 
= Anatomie : 

— aspect et position de l'estomac; 

— aspect des anses intestinales (échogénicité) ; 

— aspect de la paroi abdominale antérieure et de l'insertion du 
cordon ; 

— aspect et position des reins; 

— mesure du ou des bassinets (si paraissent anormaux); 

— aspect et volume de la vessie. 

= Biométrie : périmètre abdominal en millimètres. 
= Images recommandées : 

— plan de mesure du périmètre abdominal, calipers en place; 

— mesure du périmètre abdominal reportée sur abaque 
référencé ; 

— coupe sagittale thoraco-abdominale montrant un estomac 
en place* ; 

— coupe transversale des deux reins au niveau du bassinet. 

Membres 
= Anatomie : 

— présence de quatre membres* ; 

— présence de trois segments par membre*. 

= Biométrie : 

— diaphyse fémorale en millimètres; 


* Éléments non exigés au 3° trimestre. 
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— diaphyse humérale en millimètres (souhaitable). 
= iconographie recommandée : 
— mesure de la diaphyse fémorale, calipers en place; 
— diaphyse humérale (si mesurée). 
Placenta, liquide amniotique 
= Placenta : 
— aspect; 
— localisation : décrire (si insertion basse) et mesurer distance 
bord inférieur/orifice interne du col. 
= Liquide amniotique : 
— estimation subjective du volume amniotique; 
— quantifier (mesure de la plus grande citerne ou de l'index 
amniotique si le volume paraît anormal). 
= Iconographie recommandée : image de la limite inférieure du 
placenta par rapport a l'orifice interne du col*. 


Conclusion 


Grossesse monofeetale 
= Si examen sans particularité : 

— phrase synthétique résumant la biométrie; 

— estimation du poids foetal estimé selon la formule de 
Hadlock établie sur trois paramètres (périmètre crânien, 
périmètre abdominal, longueur fémorale) avec notion de 
la marge d'erreur. Remplacement progressif (si consensus) 
par une formule sur deux paramètres (périmètre crânien et 
longueur fémorale); 

— indiquer : «l'examen morphologique n'a pas permis de 
révéler d'anomalie ». 

= Le cas échéant : 

— ajout possible d'éléments anatomiques ou biométriques 
avec documents photographiques associés ; 

— étude du col (mesure et aspect de l'orifice interne) si 
antécédent ou pathologie; 

— signaler un placenta inséré bas; 

— signaler élément(s) inhabituel(s) ou suspect(s) ; 

— demande d'échographie complémentaire et/ou de référence 
en précisant le délai et en y associant l'iconographie 
nécessaire ; 

— signaler la(les) difficulté(s) technique(s) rencontrée(s). 


Grossesse multiple 

= Rappel et confirmation de la chorionicité. 

= Identification de chaque foetus selon le code A, B, C... en 
fonction de la zone d'insertion des cordons (de droite vers la 
gauche). 

= Individualisation claire des informations relatives a chacun des 
foetus. 

= Position de chaque placenta. 

= Evaluation du volume de liquide amniotique par la mesure de 
la plus grande citerne. 

= Evaluation du col utérin. 
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de vigilance et contre le renoncement (une structure non 
vue peut jusqu à preuve du contraire être anormale). On 
évitera les comptes rendus manuscrits ou comportant des 
cases à cocher. On vérifiera avec attention ce document 
avant de le signer pour ne pas valider une structure vue et 
considérée comme normale alors qu'en fait elle n'a pas été 
correctement étudiée. 

On utilise habituellement un document différent pour 
le 1‘ trimestre (ou la période embryonnaire) et pour les 
2° et 3° trimestres (ou la période fœtale). Pour chaque item, 
on indique habituellement «vu» ou «aspect habituel ». Le 
terme « structure d'aspect habituel » - qui est conseillé par 
les juristes - sous-entend que la structure analysée a été 
vue par l'examinateur et lui est apparue normale. 

En cas de grossesse multiple, les indications et clichés 
relatifs à chaque fœtus doivent être clairement individua- 
lisés sur un schéma (avec un compte rendu distinct par 
foetus). Par convention, le fœtus « A» est le foetus dont l'im- 
plantation du cordon est la plus a droite et le foetus «B » à 
gauche de celle-ci. (voir chapitre 18, Grossesses gémellaires 
et multiples). 

La synthèse, en forme de conclusion, comporte au 1* tri- 
mestre une date estimée de début de grossesse (qui sera défi- 
nitive). Le cas échéant sera signalé un élément inhabituel ou 
suspect nécessitant un contrôle (dont on précisera le type et 


le délai). 


Images associées (recommandations 
de la CNEOF) 


Les images à produire en complément du compte rendu de 
l'échographie ne servent pas à une réinterprétation secon- 
daire, mais plutôt à évaluer la qualité de l'examen. Ces 
images, sur support papier ou film radio, doivent être lisibles 
et dotées d'une bonne pérennité. Les mesures doivent être 
illustrées avec les marques (calipers) en place. Des «sil- 
houettes » plutôt que des modèles anatomiques ont été pro- 
posées. Elles ne servent qu à indiquer les structures qui sont 
ciblées dans l'image. Lorsqu il s'agit de mesures, les calipers 
doivent être apparents sur les clichés du compte rendu. 

Au 1° trimestre, trois images sont recommandées 
(fis 1:324): 

. mesure de la LCC : elle détermine ou confirme la data- 
tion, car on la reprendra (ou on devrait la reprendre) au 
moindre doute sur la croissance; 

2. mesure de la clarté nucale : elle permet de «noter » 
l'échographie (score de Herman) et aussi l'échographiste ; 





3. mesure du DBP, sur une coupe transversale de la tête. 

En cas de grossesse gémellaire (et multiple), on ajoute 
l'image de la cloison qui détermine la chorionicité. 

Au 2° trimestre, treize images sont recommandées 
(fig. 1.32b) : 

1. mesure du DBP; 
. mesure du PC; 
. image de la fosse cérébrale postérieure; 
. image de la face montrant le nez et la bouche; 
. image des quatre cavités cardiaques; 
. image de la continuité septo-aortique; 
image du croisement aorte et artère pulmonaire; 
. image de l'interface thoraco-abdominale séparant l'es- 
tomac du cœur; 
9. mesure du périmètre abdominal; 
10. image des deux reins vus sur une coupe transversale ; 
11. image du rachis lombosacré en coupe sagittale ; 
12. mesure de la diaphyse fémorale ; 
13. image de la limite inférieure du placenta par rapport à 
l'orifice interne du col. 

Au 3° trimestre, neuf images sont demandées (fig. 1.32c) 
correspondant à celles du 2° trimestre à l'exclusion de la 
coupe passant par la fosse cérébrale postérieure, de l'image 
nez-bouche, de la coupe cœur-diaphragme-estomac et de 
l'insertion inférieure du placenta. Une bonne pratique est 
néanmoins de refaire les coupes recommandées du 2° tri- 
mestre, permettant ainsi d'éviter au maximum les oublis. 
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Remarque 


Les recommandations de la CNEOF ne sont pas « gravées 

dans le marbre » et elles subiront des évolutions. On peut aussi 

les adapter selon les circonstances et préférer en particulier 

proposer : 

= pour le cœur, une double image avec aorte et artère pul- 
monaire en balayage récurrent ascendant (voir chapitre 6, 
fig. 6.64c) ; 

= pour les reins, une double image avec la coupe sagittale de 
chaque rein (voir chapitre 6, fig. 6.102). 

On peut aussi ajouter d'autres clichés démonstratifs pour illus- 

trer des éléments anatomiques non demandés dans un examen 

de dépistage mais souvent utiles avec par exemple : 

= l'image d'une coupe sagittale du corps calleux (voir chapitre 6, 
fig. 6.40a et b); 

= l'image du profil (voir chapitre 6, fig. 6.8a), une appréciation 
subjective du profil étant d'ailleurs demandée; 

= l'image de l'arche aortique (voir chapitre 6, fig. 6.71)... 

Ces notions seront revues et complétées au chapitre 6 où est 

envisagée l'échographie de diagnostic. 
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Fig. 1.32 Images à produire avec le compte rendu de l'échographie. Silhouettes des images aux : 1° trimestre (a), 
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Fig. 1.32 Suite. 2° trimestre (b), 3° trimestre (c). 
Source : P Viossat d'après CNEOF 2016. 
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Pour les trois trimestres, les biométries sont reportées 
sur des abaques référencés. En France, ce sont les courbes 
du CFEF qui sont, jusqu à présent, utilisées et qui sont pro- 
grammées dans les échographes. Dans l'avenir et en cas de 
consensus, elles pourraient être progressivement remplacées 
par les courbes Intergrowth-21st (voir chapitre 7). 

S'il le souhaite, l'échographiste pourra adjoindre d'autres 
documents photographiques mais, on le rappelle, en assu- 
mant le «risque ». Il ne faut pas non plus se cacher que cer- 
taines images servent en réalité essentiellement à enrichir 
les albums de photographies familiales : l'impact psycho- 
affectif n'est sans doute pas négligeable, autant donc fournir 
de belles images. Et, bien entendu, en cas de malformation, 
celle-ci sera documentée autant que nécessaire. 

L'enregistrement numérique total serait le seul document 
qui permette de rendre convenablement compte de l'étude 
échographique.Ilest particulièrement précieux en cas de mal- 
formation pour une discussion pluridisciplinaire. Ce même 
enregistrement est parfois sollicité par la future maman: cette 
pratique encourage trop l'échographie-spectacle pour ne pas 
susciter quelques réserves, elle n'est pas recommandée par 
la CNEOF et elle est évidemment déconseillée par les assureurs. 
On consultera avec profit la déclaration de principe de 
la Société des obstétriciens et gynécologues du Canada 
(SOGC) dans le Journal d'obstétrique et gynécologie du 
Canada (JOGC) d'avril 2007, en accord avec la Food and 
Drug Administration (FDA) étasunienne, sur l'utilisation 
non médicale de l'échographie fœtale : «le foetus ne devrait 
pas être exposé a l'échographie a des fins commerciales ou 
ludiques ». 


Pour conclure : les perspectives 


Les dix à vingt dernières années ont vu des améliorations 
continues de l'imagerie échographique mais sans véritable 
rupture technologique en ce qui concerne l'obstétrique. Les 
grandes avancées récentes concernent les progrès impres- 
sionnants des processeurs qui « gouvernent» nos machines 
et dont la puissance autorise l'introduction de nouvelles 
applications passionnantes. Il faut citer ici les nouveaux 
transducteurs micro-usinés, l'imagerie ultrarapide, l'élas- 
tographie, les appareils ultraportables, l'automatisation et 
l'intelligence artificielle, etc. Ces nouveautés montrent qu'il 
existe encore de très grandes marges de progression et que 
l'échographie ne sera pas « mangée» par la TDM ou I'IRM, 
bien au contraire. Et ces progrès irrigueront plus ou moins 
rapidement notre domaine obstétrical : caractérisation tis- 
sulaire pour le placenta, étude des microcirculations pla- 
centaires et myométriales, étude dynamique tissulaire de la 
contraction utérine, surveillance de la fonction cardiaque 
du fœtus et de sa circulation cérébrale, évaluation plus fine 
du bien-être foetal et détection précoce de nouveaux mar- 
queurs de «souffrance » foetale... 

Mais la surveillance de la grossesse s'est surtout enrichie 
au niveau de la présentation du fœtus avec les progrès sai- 
sissants des modes ou des rendus « vivants » : on a parfois 
l'impression d'une plongée dans l'univers du jeu vidéo et 
rapidement se pose la question de l'évolution sociétale 
symbolisée par cette exposition prénatale, et de ses consé- 
quences psychologiques. Se pose aussi la question de l'uti- 


lisation d'un outil de diagnostic médical à des fins autres, 
ludiques ou commerciales. Il y a encore des questions sans 
réponse, donc cela invite à la prudence. 

L'évolution sociétale a un autre aspect, celui de la judicia- 
risation croissante de l'exercice médical et singulièrement du 
suivi de grossesse. En témoigne l'accumulation et l'inflation 
des recommandations, minutieuses et souvent indigestes, qui 
encadrent l'échographie prénatale. Le pauvre échographiste 
fait son travail avec beaucoup de monde à l'affût derrière son 
épaule : juges et juristes, experts de tout poil, avocats et huis- 
siers, associations féministes, et même une petite place pour les 
«60 millions de consommateurs ». Il faut à la fois faire preuve de 
fatalisme et d'optimisme, fatalisme car il est difficile d'infléchir 
certaines orientations regrettables, optimisme car nous dis- 
posons d'un outil extraordinaire qui fusionne la clinique et la 
paraclinique (radiologique) avec un potentiel encore immense. 
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Qu'elle soit gynécologique ou extragynécologique, toute 

pathologie associée à la grossesse est une situation embar- 

rassante ou inquiétante à double titre : 

= pour la patiente qui craint un retentissement sur la gros- 
sesse ou une éventuelle intervention ; 

= pour le clinicien car la grossesse complique le diagnostic 
et la conduite thérapeutique, particulièrement pour les 

explorations radiologiques que l'on hésitera toujours à 

mettre en œuvre pendant cette période. 

Dans ce contexte, l'échographie pelvienne et abdominale 
joue un rôle essentiel, et elle peut être complétée très utile- 
ment par l'imagerie par résonance magnétique (IRM) dont 
l'innocuité, le large champ d'exploration et l'excellente réso- 
lution s'avèrent très précieux. 


Ovaire pendant la grossesse 


L'ovaire quitte habituellement la cavité pelvienne au cours 
du 2° trimestre, sauf adhérences ou tumeurs qui le main- 
tiennent le plus souvent dans le cul-de-sac de Douglas et 
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la concavité sacrée. En situation haute, l'ovaire normal est 
rarement visible, dissimulé par les anses intestinales. 

La fréquence de l'association d'une grossesse avec une 
tumeur ou un kyste de l'ovaire est très variable selon la défi- 
nition : moins de 1 cas pour 1000 si l'on ne retient que les 
kystes organiques compliqués, 2 à 5 % si l'on compte même 
les petits kystes fonctionnels asymptomatiques. Yazbek 
retrouve près de 25 % de kystes annexiels dans une série de 
2925 femmes enceintes de 11 à 14 semaines d'aménorrhée 
(SA) lors de l'échographie de mesure de nuque : 55 % de 
ces kystes étaient purement liquidiens et mesuraient moins 
de 5 cm, 45 % étaient plus volumineux et/ou d'échostructure 
plus complexe. Lors de l'échographie de contrôle, 85 % de 
ces kystes avaient disparu spontanément. Seules 4,5 % des 
femmes ont été opérées et tous les kystes étaient bénins. 

Les kystes de l'ovaire associés à la grossesse sont donc le 
plus souvent des kystes fonctionnels. 

Ils sont généralement reconnus au 1‘ trimestre, leur per- 
sistance au-delà de 3 mois peut faire craindre deux compli- 
cations classiques mais rares : 
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= la torsion s'ils sont haut situés; 
= l'obstacle prævia pour l'accouchement s'ils restent fixés 
dans le pelvis avec un diamètre suffisant (supérieur 

à 5 cm). 

Enfin, les kystes sont refoulés par l'utérus gravide et peuvent 
être méconnus si l'on ne prolonge pas le balayage assez haut 
dans l'abdomen et les flancs (ou si l'on « =o » T emblée l'exa- 
men par voie vaginale comme déjà souligné au chapitre 1). 


Kystes fonctionnels 


Les kystes dits « fonctionnels » découlent d'une perturbation 
de l'activité normale de l'ovaire, à savoir la production d'un 
follicule puis d'un corps jaune. 

Le corps jaune gravidique est le plus souvent un corps 
jaune «comme les autres » (même si sa durée est prolongée), 
formant une plage échogène (15-25 mm) plutôt centrale, 
mal délimitée et iso-échogène au reste de l'ovaire mais de 
texture un peu plus homogène, souvent creusée d'une petite 
image liquidienne stellaire assez typique (fig. 2.la) ou 
d'une petite formation kystique finement échogène, physio- 
logique jusqu'à 3 cm de diamètre (fig. 2.1b et voir fig. 3.1). 
Cette zone P correspond à l'hypertrophie de la gra- 
nulosa (fig. 2.1c) où se développe un abondant réseau capil- 
laire. L he Doppler couleur vient immédiatement 
souligner l'importante couche vasculaire de la thèque 
interne qui entoure le corps jaune proprement dit 
(E vidéo 2.1), cette vascularisation circonférentielle forme une 
véritable den vasculaire bien visible en mode 3D (fig. 2.2a et 
b; B vidéo 2.2). En cas de grossesse gémellaire ma on 
peut das ise deux corps Jannes gravidiques (un par 
ovaire ou les deux sur le même, fig. 2.2c; B vidéo 2.3). 

Le kyste lutéinique (ou ae i corps jaune ou kyste 
lutéal) est, en quelque sorte, un corps jaune excessif évoluant 
vers une formation liquidienne de 4 a 8 cm de diamètre, 
anéchogène ou finement échogène qui habituellement dis- 
paraît apres 3 mois (fig. 2.3). Il semble un peu plus fréquent 
pour le corps jaune de grossesse. 

Le kyste hémorragique du corps jaune est une forme 
particulière de kyste lutéinique, trompeuse en début de 
grossesse. Échographiquement, le kyste est hyperéchogène 
en cas de a récent, difficile à différencier d'une 
tumeur solide (fig. 2.4), d'un myome ou d'un hématosal- 
pinx. Une étude Ane: par voie vaginale retiendra : 
= la visualisation de l'œuf intra-utérin ; 
= la présence de follicules en périphérie du kyste, ce qui 

signe sa nature ovarienne ; 
= le renforcement postérieur net, traduisant la nature 

liquidienne ; 
= en Doppler, une couronne vasculaire bordante avec flux 
diastolique de type corps jaune. 

Ce kyste lutéal hémorragique peut évoquer une grossesse 
extra-utérine Cu mais il peut également accompagner 
celle-ci (fig. 2.5a). Dans ce cas, le corps jaune siège le plus 
souvent (85 % des cas) du même côté que la GEU. En 
Doppler, le flux d'un corps jaune et celui d'une grossesse 
présentent assez peu de différence, d'où l'intérêt de bien 
identifier l'ovaire dans l'étude annexielle (fig. 2.5b et voir 
fig. 3.24; E ` 2.4). 

Le fee ie évolue ensuite laissant appa- 
raître des cloisons fibrineuses (fig. 2.6a) ou des zones 
denses correspondant à des caillots. ces caillots peuvent 





Fig. 2.1 Corps jaune gravidique. a. Corps jaune gravidique plein 
avec lacune stellaire centrale caractéristique (>) à 5 SA. b. Corps jaune 
gravidique liquidien (+) entouré de sa couronne vasculaire. c. 12 SA. 
Au sein de l'ovaire, on met en évidence un corps jaune kystique. La 
granulosa épaisse (+) refoule l'anneau vasculaire (—). 


parfois simuler des végétations endokystiques (fig. 2.6b) 
ou des cloisons intrakystiques, mais ils sont facilement 
mobilisables lors de l'ébranlement du kyste en échoscopie 
( vidéo 2.5). Le Doppler montre une néovascularisation à 
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Fig. 2.2 Corps jaune : aspect de la vascularisation de la thèque interne en Doppler. a. Mode TUI. b. Doppler en mode surfacique : aspect 
sphérique de la néovascularisation avec zone stellaire centrale (=). c. Double corps jaune sur le même ovaire, grossesse induite par clomiféne. 





Fig. 2.3 Corps jaune kystique. Début de grossesse et kyste séreux Fig. 2.4 Corps jaune hémorragique. Saignement récent, aspect 
de 7 cm (x). La présence d'un flux Doppler dans la paroi (=) est en pseudo-solide simulant une tumeur ovarienne mais présence d'un ren- 
faveur d'un kyste lutéinique. forcement postérieur (—). 
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Fig. 2.5 Corps jaune ou GEU? a. Corps jaune et grossesse intra-uté- 
rine : à gauche, le corps jaune contient un caillot simulant une vésicule 
vitelline (>); à droite, présence d'un œuf intra-utérin contenant la 
vraie vésicule ombilicale (bm). b. GEU. Le petit œuf extra-utérin (>) 
entouré de quelques vaisseaux est visible au contact du corps jaune 
gravidique (*) avec sa couronne vasculaire typique en Doppler couleur. 


basse résistance dans la paroi du kyste, alors que les 
pseudo-végétations ou les cloisons fibrineuses ne pré- 
sentent aucun flux (E 2.6). Enfin, l'évolution rapide 
du contenu et de la taille est un excellent argument 
diagnostique. 


Kystes d'hyperstimulation ovarienne 


Ils font partie des kystes fonctionnels mais ils n'appar- 
tiennent pas au fonctionnement normal des ovaires et s'ins- 
crivent dans un contexte particulier. 

On observe fréquemment ces kystes après traitement 
inducteur de l'ovulation, notamment en fécondation 
in vitro. Plus rarement, ils accompagnent une môle hyda- 
tiforme. Très exceptionnellement, ces kystes se forment 
spontanément, sans traitement, au début d'une grossesse 
normale. 

En procréation médicalement assistée ou en féconda- 
tion in vitro, les kystes d'hyperstimulation n'apparaissent 
qu'après l'injection « déclenchante» d'hormone chorionique 
gonadotrope (HCG), ils ne gênent jamais directement le 
déroulement de la grossesse et ils régressent spontanément 
après le 1‘ trimestre. En pratique, on décrit trois stades 
d'hyperstimulation : 





Fig. 2.6 Kyste lutéal hémorragique. a. Corps jaune kystique de 
8 cm. Niveau de sédimentation et organisation du caillot intrakystique 
formant une fausse cloison (=). b. Organisation et rétraction du caillot 
formant une fausse végétation. L'éclairage Doppler est négatif dans le 
caillot, alors que l'on retrouve un flux en périphérie du kyste. 


= stade I : gros ovaires (plus de 7 cm) avec ou sans douleur 
pelvienne; 

= stade II : troubles digestifs (vomissements, diarrhée) ; 

= stade III: ascite, hydrothorax, hémoconcentration, acci- 
dent thrombo-embolique. 

Le diagnostic échographique est toujours évident dans ce 
contexte. Les gros ovaires sont très caractéristiques, regrou- 
pant de multiples follicules kystiques (fiş 1) souvent sépa- 
rés par des cloisons de stroma assez dense et hypervascularisé 
(fig. 2.7b et c; E .7). Les ovaires peuvent atteindre un 
volume oon dee jusqu'à 20 a 25 cm de diamètre. Ils 
peuvent présenter des hémorragies intrakystiques et, plus 
exceptionnellement, des phénomènes de torsion : devant des 
kystes douloureux, l'annulation du flux Doppler constitue un 
bon argument en faveur d'une torsion surajoutée (mais ce 
n'est pas un argument formel). 

L'échographie pelvienne sera systématiquement complé- 
tée par une étude des flancs et de l'hypocondre à la recherche 
d'une ascite dans les gouttières pariétocoliques et le récessus 
inter-hépato-rénal de Morisson. Au maximum, l'ascite peut 
décoller le foie (fig ) et on recherchera un hydrotho- 
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Fig. 2.7 Hyperstimulation ovarienne. a. Hyperstimulation ovarienne débutante en mode 3D sonoAVC. Ovaire de 8 cm. b. Gros ovaire multikystique 
de 10 cm de diamètre avec hypervascularisation stromale et petit épanchement péri-ovarien (+). c. Gros ovaire hypervascularisé en Doppler et visible 
au-dessus de l'utérus qui contient un sac ovulaire de 5 SA (>). d. Ascite (=) décollant le foie dans le cadre d'une hyperstimulation ovarienne de stade Ill. 


rax par des coupes intercostales. Une ponction évacuatrice 
(éventuellement échoguidée) de l'ascite est dans ce cas sou- 
haitable mais généralement celle-ci se reforme rapidement. 

Enfin, en cas de risque thrombo-embolique, l'échogra- 
phie Doppler couleur vaginale pourrait aider a la recherche 
de phlébite au niveau des veines hypogastriques ou iliaques 
externes. 


Kystes organiques de l'ovaire 


L'analyse séméiologique du kyste sera fondée sur les cri- 
tères de la classification IOTA (international ovarian tumor 
analysis). 


Kystes dermoides 


Ce sont les plus fréquents et leur diagnostic, d'ordinaire 
difficile, est ici compliqué par l'utérus gravide qui cache ou 
déplace l'ovaire (fig. 2.8a), et par la réticence à utiliser la 
radiographie au 1“ trimestre. 


Pour les formes solides pures, il faudra savoir différencier 
une zone hyperéchogène des anses intestinales du voisi- 
nage, surtout par l'absence de péristaltisme éventuellement 
déclenché par l'appui de la sonde vaginale (fig. 2.8b). Le 
contrôle à quelques jours d'intervalle confirme la stabilité de 
la tumeur. 

Les formes liquidiennes prédominantes ou mixtes 
sont plus faciles à reconnaître : association de zones 
liquides pures ou finement échogènes avec un nodule de 
Rokitanski très dense ou de zones calcifiées avec cône 
d'ombre (fig. 2.8c). 

Sauf urgence clinique imposant la chirurgie, on peut 
attendre le 2° trimestre pour confirmer, si nécessaire, le 
diagnostic par l'IRM qui recherche le signal caracté- 
ristique de la graisse (hypersignal T1 qui s'effondre en 
Fat-Sat, fig. 2.9). Les kystes de petite ou moyenne taille 
(5-6 cm) ne sont pas systématiquement opérés pendant 
la grossesse. 
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Fig. 2.8 Kyste dermoide et grossesse. a. Par voie sus-pubienne, le 
kyste de 6 cm de diamètre est difficilement visualisé (=) derrière l'utérus 
gravide car il se confond avec les anses digestives avoisinantes. b. Par 
voie vaginale, le kyste est mieux visible grâce à son contenu liquide 
finement échogène. La structure arrondie hyperéchogène avec cône 
d'ombre (—) correspond au nodule de Rokitanski, très caractéristique 
du kyste dermoïde. c. 12 SA. Kyste dermoïde typique avec nodule de 
Rokitanski (+) hyperéchogène, de 3 cm de diamètre, entouré de liquide 
et visible à côté de l'utérus gravide. Source : fig. 2.8c de K. Zouiten. 


Ils forment des kystes à paroi fine, à contenu anéchogène 
avec peu ou pas de cloisons (fig. 2.10a et b). L'exploration 
abdominale et vaginale recherchera soigneusement d'éven- 
tuelles végétations endokystiques généralement vascularisées 
(fig. 2.10c) en Doppler couleur, contrairement aux caillots des 
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Fig. 2.9 Kyste dermoide de 10 cm, aspect IRM typique. a. En T1, 
le contenu graisseux apparaît hyperintense à l'exception d'une zone 
tissulaire centrale (=). b. En Fat-Sat, on note une extinction du signal 
de la graisse à l'exception du nodule central (>). 


corps jaunes hémorragiques. Les très gros kystes médians ne 
doivent pas être pris pour des vessies. Lorsqu'ils sont volu- 
mineux ou haut situés et moins accessibles à l'échographie, 
lTRM réalisée au 2° trimestre peut être utile pour confirmer le 
diagnostic et rechercher des critères de bénignité (fig. 2.104). 


La forme typique habituelle, multiloculée, contient de très 
nombreuses cloisons donnant un aspect en «rayon de 
miel». On appréciera l'épaisseur et la régularité de ces cloi- 
sons (fig. 2.11). La forme uniloculée, plus rare, réalise un 
kyste unique à contenu finement échogène. 


Ils sont rarement associés à la grossesse car l'endomé- 
triose est un facteur d'hypofertilité. 

De façon non exceptionnelle, la grossesse peut néan- 
moins être l'occasion de découvrir un kyste endométrio- 
sique chez une patiente paucisymptomatique. 


Chapitre 2. Ovaires et utérus gravide 51 


Curseur 


D4 112.2 mm oon 


KYSTE 





Fig. 2.10 Kyste séreux. a. Piège : kyste séreux de 11 cm visible en avant de l'utérus gravide et pouvant simuler une vessie pleine. b. Kyste séreux 
previa a 8 mois, enclavé dans le pelvis, refoulant le col vers l'avant. Coupes sagittale a gauche et transversale à droite. Césarienne en début de 
travail pour dystocie d'engagement. c. Kyste séropapillaire borderline, découvert à 12 SA : présence de végétations endokystiques vascularisées 
en Doppler couleur (1). Au contact du kyste, le corps jaune de grossesse est bien repéré par sa couronne vasculaire (2). d. IRM coupe frontale T2 
réalisée à 19 SA : cystadénome séreux bénin de 8 cm (—) refoulé en situation abdominale par l'utérus gravide. 





Fig. 2.11 Kyste mucoïde et grossesse. a. Kyste ovarien (—), multicloisonné, visible à gauche de l'utérus gravide de 9 SA. b. Par voie vaginale, 
présence de multiples cloisons fines, régulières et peu vascularisées. 
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La sémiologie échographique habituelle du kyste endo- 
métriosique comporte un contenu finement échogene 
relativement homogène ou avec niveau, parfois des caillots 
intrakystiques hyperéchogènes et des contours variables : 
arrondis ou polycycliques. 

Cette sémiologie est souvent modifiée pendant la gros- 
sesse en raison de la décidualisation de l'endométriome, qui 
s'explique par la sensibilité des cellules de la paroi du kyste a 
la présence des hormones de la grossesse. Cette décidualisa- 
tion entraîne un franc épaississement de parois (fig. 2.12a) 
qui peut inquiéter l'échographiste non averti, d'autant plus 
qu'en Doppler couleur cette paroi est très vascularisée. 

En pratique, si le kyste n'était pas connu avant la gros- 
sesse, une IRM a partir du 2° trimestre est réalisable sans 
injection, ce qui permettra de confirmer la probable nature 


endométriosique du kyste du fait de son hypersignal spon- 
tané en pondération T1 persistant après saturation de graisse 
(fig. 2.12b, c etd). 

Une surveillance échographique simple de la taille du 
kyste sera la règle dans la plupart des cas. 


Cancer de l'ovaire 


Il représente probablement 3 à 4 % des tumeurs organiques 
ovariennes associées à la grossesse. Cette éventualité doit 
donc toujours être présente à l'esprit et impose le contrôle 
cytologique et histologique de tous les kystes non régres- 
sifs : la discussion est seulement dans le choix de la date de 
ce contrôle, pendant la grossesse si le diagnostic est posé 
avant 32 SA, sinon dès que possible après l'accouchement. 





Fig. 2.12 Endométriome ovarien. a. Echographie Doppler : découverte à 13 SA d'un kyste de 7 cm à paroi épaisse (+), irrégulière et hypervas- 
cularisée en Doppler (>). L'aspect peut faire suspecter une tumeur épithéliale de l'ovaire. À signaler toutefois que le centre (*) liquidien a un aspect 
finement échogène (hématique). b, c. IRM réalisée à 17 SA, coupes sagittales T2 : le kyste (*) est visible dans le cul-de-sac de Douglas derrière le 
fœtus (F). Il apparaît en hyposignal T2 par rapport à la vessie (V) et au liquide amniotique (A). La paroi est épaisse et irrégulière avec des bourgeons 
tissulaires en signal intermédiaire (—). d. IRM coupe transversale, séquence T1 Fat-Sat. On retrouve les épaississements pariétaux en hyposignal 
relatif (+); le contenu hématique caractéristique de l'endométriome apparaît en hypersignal franc par rapport au liquide amniotique et à la graisse 


pelvienne. Source : fig. 2.12b, c et d de J. Bigot et C.-A. Renan. 


Probleme des kystes persistants 


Il s'agit des images liquidiennes, parfois volumineuses 
(jusqu'à 10 cm et plus), étiquetées «fonctionnelles » en 
début de grossesse et retrouvées au contrôle du 4° mois. À 
priori, tout kyste persistant est suspect d'organicité. Il faut 
rechercher des arguments étiologiques : 
= une diminution de volume, même modérée, oriente plutôt 
vers un kyste fonctionnel dont la régression traîne un peu; 
= à l'inverse, la présence de cloisons, de végétations ou d'un 
contenu finement échogène oriente vers l'organicité. 

Ces images peuvent correspondre effectivement à des 
kystes séreux mais aussi a d'authentiques kystes fonction- 
nels «organisés» qui peuvent se maintenir ou régresser 
beaucoup plus tard. Si la lésion est purement liquidienne, 
elle est bénigne et l'abstention est la règle. Toutefois la ponc- 
tion échoguidée vers 4 mois peut être une solution à la fois 
diagnostique et thérapeutique : on retiendra en faveur de 
la nature fonctionnelle du kyste un taux élevé d'estradiol 
supérieur à 500 pg/mL, un cancer antigen 125 (CA 125) 
bas et l'absence de cellules suspectes. La conduite ultérieure 
(chirurgie) sera fixée par l'évolution après ponction (renou- 
vellement ou non) et les résultats de l'analyse cytohormonale. 


Utérus gravide 


Naturellement centrée sur la morphologie fœtale, l'échogra- 
phie obstétricale a un peu tendance à se désintéresser de l'en- 
veloppe utérine (comme parfois de l'enveloppe maternelle). 
Sur trois points, cependant, l'examen de l'utérus connaît 
un regain d'intérêt : l'étude des artères utérines (voir aussi 
chapitre 7), l'évaluation du segment inférieur après césa- 
rienne (assez décevante), la mesure du col dans la menace 
d'accouchement prématuré. 


Position et volume de l'utérus gravide 


La rétroversion utérine (fig. 2.13) n'est pas rare en tout 
début de grossesse (environ une femme sur cinq) et elle peut 





Fig. 2.13 Rétroversion utérine. 12 SA. Les flèches (—) indiquent 
l'orientation du col vers le haut et l'avant, puis la rétroflexion de 
l'isthme utérin avec le fond utérin retombant en arrière, plus ou moins 
coincé dans la concavité sacrée (S) : rétroversion et rétroflexion. 
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gêner l'échographie abdominale, alors qu'elle fournit les 
plus belles images par voie vaginale. Cette rétroversion se 
corrige spontanément avant 2 mois et demi dans l'immense 
majorité des cas. Exceptionnellement, elle peut persister 
entraînant un blocage pelvien douloureux avec compres- 
sion rectale et surtout rétention aiguë d'urine. Le diagnostic 
échographique est parfois difficile car le col devient « introu- 
vable », très antérieur, caché derrière la symphyse pubienne. 

Aux 2° et 3° trimestres, l'utérus est en antéversion plus ou 
moins marquée selon la tonicité de la paroi abdominale. Il 
subit habituellement une dextrorotation sur son axe verti- 
cal, amenant la corne gauche et le pédicule utérin gauche un 
peu plus en avant. 

Le volume utérin augmente rapidement par accroisse- 
ment de sa masse propre (hypertrophie et multiplication 
des fibres musculaires, poids passant de 50 à 1000 g), puis 
sous l'effet de la croissance ovulaire. Le volume utérin est 
parfois en avance sur le volume ovulaire, ce qui peut expli- 
quer la présence de replis myométriaux au 2° trimestre (voir 
plus loin fig. 2.16). Les diamètres utérins et le volume uté- 
rin (externe ou interne) peuvent se mesurer mais n'ont pas 
d'intérêt pratique : l'étude de la croissance et de la vitalité 
ovulaire repose essentiellement sur la biométrie fœtale et 
l'évaluation du liquide amniotique (voir chapitres 5 et 7). 


Myomètre de grossesse 
Myomètre normal 


En début de grossesse, l'épaisseur du myomètre (fig. 2.14) est 
très variable selon la parité, puis elle diminue avec l'expansion 
ovulaire, passant de 10 à 15 mm au cours du premier mois à 
moins de 10 mm (entre 5 et 10 mm pour l'épaisseur minimale). 
Cette épaisseur varie notablement d'un point à l'autre, en par- 
ticulier selon la richesse vasculaire du segment concerné, et 
aussi d'un moment à l'autre selon la tonicité utérine. 

En regard du placenta, le myomètre devient une véritable 
éponge vasculaire, il est souvent un peu plus épais et pré- 
sente parfois des dilatations vasculaires (veineuses) impor- 
tantes donnant des aspects feuilletés ou en nids d'abeilles, 


Fig. 2.14 Myomètre. Au 6° mois, l'échogénicité du myomètre (—) est 
qualifiée de «moyenne ». Épaisseur du myomètre : 5 mm. 
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prenant même parfois un aspect franchement liquidien qu'il 
ne faudra pas confondre avec un décollement placentaire 
(fig. 2.15a et b et voir ). Dans la région de l'isthme 
puis du segment inférieur, on observe parfois une grosse 
veine transversale qui forme une petite image kystique sur 
la coupe sagittale (f et d). 

L'échogénicité du myomètre sera qualifiée de 
«moyenne» puisqu'elle sert de référence pour les structures 
de voisinage (fig. 2.14). 

Des épaississements myométriaux localisés s'observent 
quelquefois au 2° trimestre, formant un véritable repli 
interne du muscle sur la face antérieure ou postérieure 
(fig. ). Ils sont parfois qualifiés de contractions locali- 
sées. Il faudra les distinguer d'un myome ou d'un cotylédon 
placentaire aberrant : 
= même échostructure et continuité avec le myomètre; 
= variation d'épaisseur avec les variations du tonus utérin; 
= disparition au 3° trimestre; 
= relief essentiellement interne. 


DROIT GAUCHE 


Myomes utérins 


L'association myome et grossesse est fréquente (2 à 4 % des 

grossesses) et même en inflation apparente du fait : 

= des progrès de l'imagerie; 

= de l'augmentation de volume des myomes qui les rend 
mieux visibles en début de grossesse ; 

= de l'augmentation relative du nombre des grossesses 
tardives. 

Il est clair que la grossesse retentit sur le myome : aug- 
mentation de volume (environ un quart des myomes) 
parfois brutale et importante, douleurs, transformation 
œdémateuse, nécrobiose aseptique, torsion d'un myome 
sous-séreux pédiculé. 

En revanche, le myome est rarement gênant pour la 
grossesse et il est même remarquablement toléré dans 
la grande majorité des cas. L'incarcération d'un uté- 
rus rétroversé myomateux et gravide peut être respon- 
sable d'une rétention aiguë d'urine avant que l'ascension 
de l'utérus ne corrige naturellement cette malposition. 


DE 69mm 





Fig. 2.15 Myomètre et réseau veineux utérin. a. Multipare, 5 mois. Réseau veineux latéro-utérin : aspect multikystique (+) a gauche; aspect 
feuilleté, en nids d'abeilles, du lit vasculaire (=) du placenta (P) à droite. b. Volumineuse varicocèle gauche, à 5 mois de grossesse. Le diamètre de 
la plus grosse veine approche 2 cm. c. Primipare à 4 mois. Sur la coupe sagittale, petit «kyste » (=) au niveau de l'isthme utérin, un peu au-dessus 
du col. d. La coupe transversale de c retrouve une veine transversale normale (=) mais dilatée (10-15 mm), assez souvent observée, formant 


l'anastomose interutérine entre les deux plexus veineux utérins. 
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Fig. 2.16 Epaississement myométrial antérieur. 23 SA. L'épaississement (—) forme un relief interne (a) et s'efface presque totalement (—) après 


quelques minutes d'observation (b). 


Mis a part les cas de myomes sous-muqueux ou intracavi- 
taires, la fertilité n'est pas significativement modifiée (sauf 
par l'âge qui progresse parallèlement avec la fréquence des 
myomes) et le risque d'avortement spontané n'est pas aug- 
menté par la présence d'un myome (mais plutôt aussi par 
l'âge maternel). En pratique, le myome est plus une source 
d'angoisse que de complications pour la femme enceinte, et 
l'on peut se demander s'il est bien nécessaire de lui signaler 
tous les petits fibromes asymptomatiques. 


Myome simple 

Il forme une masse échogène arrondie, déformant la 
paroi utérine, le plus souvent iso-échogène, ou légèrement 
hypo-échogène par rapport au myomètre (fig. 2.17a à d), 
parfois hyperéchogène, dans les formes fibreuses ou cal- 
cifiées (fig. 2.17e). L'échographie précisera le nombre, le 
siège et la taille en centimètres (éviter les comparaisons 
«fruitières »). 

La position du ou des myomes doit être précisée. Depuis 
2011, une nouvelle classification internationale de la Féderation 
internationale de gynécologique-obstétrique (classification 
FIGO') permet de répertorier les myomes en fonction de leur 
localisation topographique. Elle présente l'avantage d'être plus 
rigoureuse que la précédente : la situation exacte du myome 
est classée de 0 à 7, ce qui permet d'unifier les comptes rendus 
(fig. 2.17f). On distingue ainsi : 
= les myomes sous-muqueux 0, 1 et 2 : assez rares, ils sont 

source d'infertilité et aussi d'avortement (fig. 2.18); 
= les myomes intramuraux 3, 4 et 5 (fig. 2.17a et c) : ce sont 

les plus fréquents et ils se développent parfois vers la 

cavité utérine (2) ou en sous-séreux (6). Le plus souvent, 
ils ont tendance à s'étirer puis à s'effacer avec la disten- 
sion utérine; 

= les myomes sous-séreux 6 et 7 (fig. 2.17b, d et 2.19) : mar- 
quant simplement leur empreinte (6) ou à développement 





Munro MG, et al. The FIGO classification of causes of abnormal 
uterine bleeding in the reproductive years. Fertil Steril 2011; 95 : 
2204-8. 


externe (7) à large base sessile ou pédiculés; ils sont habi- 
tuellement stables au-delà du 1“ trimestre. Le pédicule 
vasculaire qui les relie a la paroi utérine peut étre repéré 
en Doppler couleur. 
Le siège par rapport à l'utérus sera également précisé : 

= corporéal, fundique, antérieur, postérieur ou latéral; 

= isthmique, plus rare et remontant le plus souvent avec le 
développement du segment inférieur ; 

= preevia (fig. 2.20) : variété de myome isthmique qui demeure 
enclavé dans le pelvis et qui peut faire obstacle a l'accouche- 
ment s'il est volumineux (l'ascension reste cependant encore 
possible a la derniére minute, en cours de travail). 
Des difficultés diagnostiques sont possibles avec : 

= un cotylédon placentaire aberrant (essayer de repérer la 
plaque basale, parfois pédicule visible en Doppler, voir 
fig. 5.15a et b); 

= un épaississement myométrial souvent localisé en face 
postérieure, ne déformant que le contour interne de l'uté- 
rus (voir fig. 5.12b); 

= une malformation utérine, un hémi-utérus vide pouvant 
simuler un myome latéral; 

= une masse annexielle, pour les myomes sous-séreux laté- 
raux, où le repérage du pédicule vasculaire peut redresser 
le diagnostic mais l'IRM sera parfois précieuse dans les 
situations complexes, surtout pour différencier les volu- 
mineux myomes sous-séreux des tumeurs ovariennes 
(revoir fig. 2.19). 


Myome compliqué 

Les remaniements sont généralement dus à un défaut de 
vascularisation. Le type de remaniement est fonction du 
degré et de la rapidité de survenue de l'insuffisance vas- 
culaire. Cliniquement, les myomes compliqués s'accom- 
pagnent volontiers d'une douleur spontanée ou provoquée 
à l'inverse des myomes simples qui sont généralement 
peu sensibles. L'IRM en complément de l'échographie 
peut aider à caractériser ces complications mais l'examen 
chez la femme enceinte doit être réalisé sans injection de 
gadolinium. 
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Fig. 2.17 Myome et grossesse. a. Myome antérieur superficiel (+) sous-séreux de 3 cm, de type 6. b. 23 SA. Dans la paroi utérine antérieure, on 
retrouve une tuméfaction (+) oblongue, hypoéchogène, sans renforcement d'échos postérieurs, mesurant 35 mm de plus grand axe. L'aspect est 
en faveur d'un myome intramural (type 6) actuellement non compliqué. c. Coupe transversale de l'utérus. On retrouve un sac ovulaire (+) avec un 
petit embryon (—) sans activité; au sein du myomètre, il existe un myome de 25 mm de diamètre moyen (M), moins échogène que le myomètre 
normal, ne déformant pas la cavité ovulaire (type 6). d. 22 SA : myome sous-séreux (+), de type 6, dans la zone d'implantation du placenta (P). 
e. 6 SA : myome volumineux (10 cm) dont la coque est calcifiée (+), de type hybride 3-5. f. Classification topographique des fibromes. Classifica- 
tion FIGO (Munro et al., 2011), en coupe frontale : type O0 — myome strictement intracavitaire; type 1 — myome sous-muqueux avec composante 
intracavitaire (> 50 %); type 2 — myome sous-muqueux avec composante intracavitaire (< 50 %); type 3 — myome paracavitaire au contact de 
l'endomètre sans retentissement sur la cavité utérine; type 4 — myome intramural; type 5 — myome sous-séreux à plus grande composante intra- 
myométriale (> 50 %); type 6 — myome sous-séreux à plus grande composante sous-séreuse (> 50 %); type 7 — myome sous-séreux pédiculé ou 
sessile; type hybride 2-5 — myome transmural refoulant à la fois la muqueuse et la séreuse. 
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Fig. 2.18 Myome sous-muqueux. a. Myome intracavitaire de type O ou polype de type fibreux : image hypo-échogéne (*) et grossesse 
de 7 SA (=); évolution vers un avortement. b. Grossesse de 6 SA (—) : myome sous-muqueux postérieur de 25 mm, de type 2, déformant la 
cavité, calcifié avec gros cône d'ombre (+). 
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Fig. 2.19 Myome sous-séreux. a. Myome sous-séreux pédiculé. Le pédicule vasculaire le reliant à l'utérus gravide est repéré en Doppler puis- 
sance (—). b. Grosse masse tissulaire de 10 cm (=) refoulant l'utérus gravide (U) : masse ovarienne ou myome ? c. IRM même patiente : la masse 
est appendue à l'utérus gravide (U), la visualisation du pédicule (>) permet d'affirmer sa nature myomateuse. 
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Fig. 2.20 Myome previa. a. Myome isthmique de 8 cm (—) en tout 
début de grossesse, futur obstacle previa. b. Gros myome de siège 
previa (1) à 6 mois et demi, foetus en présentation transverse (2), ves- 
sie (3). Cliché «historique » en balayage manuel! c. Myome de 14 cm 
«enclavé » dans le pelvis, entre la symphyse pubienne (P) et la conca- 
vité sacrée (S : promontoire du sacrum), vers 6 mois. 


En cas de transformation oedémateuse ou hyaline 
(fig. 2.21), le myome prend un aspect liquidien et cela 
accentue l'aspect hypo-échogène en échographie, le myome 
pouvant s'accompagner d'un renforcement postérieur. 


Fig. 2.21 Myome œdémateux. a. Myome sous-séreux antérieur de 
type 6 (33 SA), très douloureux. Petite lacune liquidienne (—) tradui- 
sant une zone d'œdème (ou de nécrobiose). b. Myome (M) hybride 
2-5 œdémateux hypo-échogène avec renforcement postérieur et œuf 
de 4,5 SA (>). c. 26 SA. L'échostructure du myome (*) est modifiée, 
hypo- et finement échogène, ce qui traduit une transformation œdé- 
mateuse ou nécrobiotique responsable d'un syndrome douloureux 
aigu. T : tête fœtale en coupe transversale. 
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En IRM, sur les séquences pondérées en T2, on observeraau par ischémie veineuse ou artérielle, un infarcis- 
sein de la masse myomateuse des lacis hyperintenses. sement de la partie centrale du myome qui peut 

La nécrobiose aseptique (fig. 2.22) survient contenir un liquide séro-hématique (nécrose kystique) ou 
volontiers chez la femme enceinte. Il se produit, des caillots frais (nécrose hémorragique ou cruorique). 
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Fig. 2.22 Myome en nécrobiose aseptique. a. Nécrobiose d'un myome sous-séreux en début de grossesse. Piège : petit œuf centro-utérin (1) 
et plage liquidienne au centre d'un myome sous-séreux du bord droit simulant un deuxième œuf (2). b. 12 SA : myome hybride 2-5 de 6 cm 
présentant une zone de nécrobiose centrale (=) et déformant légèrement la cavité ovulaire (+). c. Myome sous-séreux postérieur présentant deux 
zones de nécrobiose d. Pièce opératoire même patiente : le myome est creusé de deux cavités irrégulières contenant du tissu jaunâtre nécrotique. 
e. IRM (autre dossier). En séquence T2, image liquidienne anfractueuse centrale en hypersignal entourée par la paroi du myome (—) qui reste en 
hyposignal. Source : fig. 2.22b de K. Zouiten. 
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Echographiquement, le myome devient hétérogéne avec 
zone centrale liquidienne lui conférant typiquement un 
aspect en cocarde irrégulier. En IRM, cette cavité nécro- 
tique apparaitra sous forme d'une zone hyperintense en T2 
à paroi épaisse et irrégulière, la partie externe du myome 
restant généralement hypo-intense. 


Malformations utérines 


Les malformations utérines (2 à 3 % de la population fémi- 
nine) sont assez souvent dépistées à l'occasion d'une gros- 
sesse car : 
1 1 . OR V4 . 
= c'est souvent l'occasion de la première échographie pel- 
vienne chez une jeune femme; 


Classe UO / Utérus normal 





Classe U2 / Utérus cloisonné 





a - Cloison partielle b - Cloison complète 


Classe U4 / Hémi-utérus 





b - Sans cavité 
ridimentaire 


a - Avec cavité 
rudimentaire 





= certaines malformations sont responsables d'avortements 

à répétition; 
= l'imbibition hormonale gravidique du myomètre et de 

l'endomètre facilite le repérage d'une deuxième cavité 

non gravide en début de grossesse. 

En cas de malformation utérine, une échographie rénale 
sera systématique. 

Les classifications de Musset et de l'American Fertility 
Society (AFS) ont été remplacées par celle plus moderne de 
l'ESHRE/ESGE (European Society of Human REproduction/ 
European Society for Gynaecological Endoscopy) qui est plus 
anatomique. Les malformations utérines se répartissent en 
cing classes notées U1 à U5 (fig. 2.23). 


Classe U1 / Utérus dysmorphique 





a - Utérus en T b - Hypoplaise utérine 


Classe U3 / Utérus bicorne 





c - Bicorne avec 
cloison 


a - Partiel b - Complet 


Classe U5 / aplasie utérine 


ee © 


a - Avec cavité 
rudimentaire 





b - Sans cavité 
ridimentaire 


Fig. 2.23 Classification de malformations utérines selon l'ESHRE/ESGE. Source : Ardaens Y, Levaillant JM, Coquel P Echographie et imagerie 
pelvienne en pratique gynécologique. 6° éd. Issy-les-Moulineaux : Elsevier Masson; 2017. 


La coupe frontale de l'utérus, lorsqu'elle est possible, est 
essentielle pour l'analyse de la malformation, notamment 
l'aspect du fond utérin qui permet de différencier les utérus 
bicornes (classe U3) et cloisonnés (classe U2) (fig. 2.24a). 
En début de grossesse, la reconstruction 3D est intéressante 
pour l'étude morphologique de la cavité, elle permet aussi 
d'apprécier la position de l'œuf et notamment de différen- 
cier les grossesses angulaires des grossesses interstitielles, 
implantées en dehors de la cavité utérine et déformant géné- 
ralement la corne homolatérale (fig. 2.24b et c). 

L'utérus unicorne vrai (classe U4b) est rare et rarement 
évoqué, tout au plus par une déviation latérale franche au 
tout début de la grossesse. On recherchera l'agénésie rénale 
controlatérale (ou l'ectopie). Classiquement, le pronostic de 
la grossesse (risque d'avortement et prématurité) resterait 
bon pour 70 % des grossesses environ, en comparaison avec 
celui des utérus cloisonnés. Mais ce n'est pas l'avis de beau- 
coup d'auteurs qui notent une augmentation du nombre 





Chapitre 2. Ovaires et utérus gravide 61 


d'avortements attribués à l'hypoplasie de la cavité utérine et 
à une vascularisation utérine de moindre qualité. 

L'utérus pseudo-unicorne (classe U4a) est identique 
mais fait courir le risque spécifique (rare) de développe- 
ment d'une grossesse dans la corne utérine rudimentaire 
controlatérale lorsque sa cavité est fonctionnelle. La consé- 
quence est la rupture utérine au cours du 2° trimestre de la 
grossesse, avec hémorragie souvent sévère. Le diagnostic 
peut être évoqué, en début de grossesse, devant l'absence de 
continuité entre la cavité utérine gravide et le canal cervical 
et, en coupe transversale, devant la présence d'une masse 
distincte correspondant à l'hémi-utérus normal (fig. 2.25a). 
En pratique, le tableau est celui d'une GEU et le diagnostic 
est généralement opératoire (fig. 2.25b). Dans les cas dou- 
teux, l'IRM peut aider au diagnostic en montrant la présence 
d'un œuf dans la corne rudimentaire que l'on peut diffé- 
rencier d'une trompe par la présence de son ligament rond 
(fig. 2.25c et d). 





Fig. 2.24 Malformation utérine, mode 3D, restitution du plan frontal. a. Utérus cloisonné total avec grossesse débutante dans la 
cavité droite (>), la cavité gauche non gravide est bien visible en raison de la décidualisation qui épaissit la muqueuse. A noter l'aspect plat 
du fond utérin. b, c. Grossesse intra-utérine angulaire droite (=) sur utérus a fond arqué (b), la corne utérine droite n'est pas déformée. 
Elle est à différencier d'une grossesse interstitielle (c) visible à côté de la cavité utérine provoquant un effet de masse (*) au niveau de la 


corne utérine droite qui est déformée (>). 
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Fig. 2.25 Grossesse sur corne rudimentaire non reliée au col. a. Echographie : 


grossesse de 3 mois dans la corne rudimentaire et 


stérilet dans la corne non gravide (dossier ancien en balayage « manuel»). b. Rupture a 4 mois de cette grossesse, aspect opératoire : 
la corne rompue (—) est repérée à côté de la corne non gravide. c. Grossesse dans une corne rudimentaire gauche (autre dossier). IRM : 
la corne non gravide (1) est le siège d'une réaction déciduale et on repère son ligament rond (—); présence d'un sac gestationnel dans la 
corne rudimentaire gauche (2) repérée également par son ligament rond (=). d. Cœlioscopie (même patiente) : on individualise la trompe 
qui est normale (1) et le ligament rond (2) qui est implanté sur la corne rudimentaire (3). Ce n'est donc pas une trompe dilatée mais une 


corne utérine contenant la grossesse. 


L'utérus bicorne (classe U3), uni- ou bicervical, présente 
typiquement deux hémimatrices bien séparées, divergentes, 
la vessie pleine formant un «V » s'insinuant entre les deux 
cornes (fig. 2.26 et voir fig. 3.35c). Lorsque les cornes sont 
assez proches ou accolées, l'étude Doppler couleur des vais- 
seaux utérins montre bien deux anneaux de vaisseaux arqués 
indépendants (fig. 2.26a). La corne non gravide peut poser 
le problème d'une masse annexielle au 1% trimestre, mais 


l'échographie vaginale montre souvent très bien la deuxième 
cavité contenant un endomètre décidualisé hypertrophique 
(fig. 2.26b). La fréquence des avortements précoces est aug- 
mentée. Le pronostic obstétrical est classiquement bon avec 
une augmentation sensible des présentations du siège. La 
béance du col que l'on recherchera (voir plus bas) est parfois 
associée s'il s'agit d'un utérus bicorne unicervical. Des ano- 
malies rénales sont possibles. 
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Fig. 2.26 Utérus bicorne gravide. a. Aspect de double couronne vasculaire en Doppler puissance. b. Deux cornes divergentes avec une profonde 
incisure du fond (—) : dans la corne gauche (1), un œuf avec sa couronne trophoblastique; dans la corne droite (2), endomètre décidualisé et un 
peu de sang formant un pseudo-sac. 





L'utérus cloisonné (classe U2) constitue la malforma-  échographique varie selon la hauteur de la cloison (schéma 
tion la plus fréquente et celle dont le pronostic obstétrical de la fig. 2.23, fig. 2.27 à 2.29, et voir fig. 3.35a) : 
est le plus réservé (30 à 40 % d'avortements et d'accouche- cloison totale (classe U2b) ou subtotale : deux cavités 
ments prématurés, présentations dystociques). La fréquence séparées par une paroi myométriale (peu vascularisée en 
des morts fœtales est également augmentée (10 %). En Doppler), avec d'un côté l'œuf et de l'autre la caduque. La 
revanche, les malformations rénales sont exceptionnelles. Le corne gravide refoule et efface rapidement la corne vide 
pronostic est lié à l'importance de la cloison. L'implantation qui n'est plus visible au 2° trimestre. Cette forme s'accom- 
de l'œuf sur la cloison serait un élément péjoratif. L'aspect pagne volontiers de fausse couche (fig. 2.27) ; 





Fig. 2.27 Grossesse sur utérus cloisonné. a. Grossesse de 7 SA (+) en reconstruction 3D. La cloison utérine (>) est nettement individualisée et le 
fond utérin est plat (=). b. IRM : grossesse arrêtée (3° fausse couche), œuf - non évolutif visible dans la cavité gauche (>). 
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= cloison corporéale partielle au niveau du fond 

(classe U2a) : l'œuf se moule sur la cloison qui le déforme 

en «coeur de carte a jouer» (fig. 2.28). Ce type de cloi- 

son reste souvent visible jusqu'à la fin de la grossesse, 
elle est souvent déportée latéralement par le développe- 
ment d'une corne dominante et peut géner la rotation du 
foetus ; 

= utérus à fond arqué ou cordiforme : le fond est légèrement 
concave et la cavité aussi large que haute (fig. 2.24b). Cet 
utérus est généralement considéré comme une variante 
normale (qui pourrait cependant favoriser la présenta- 
tion transverse). 

En début de grossesse, il peut étre difficile de distinguer 
un utérus cloisonné d'un utérus bicorne unicervical. Les 
signes permettant de les différencier sont résumés dans le 
tableau 2.1. 


Vaisseaux utérins pendant la grossesse 
Artère utérine 


Elle présente un trajet ascendant sinueux sur le bord de 
l'utérus, un peu plus postérieur à droite qu à gauche. Le 
développement de l'utérus entraîne une ascension de la 
crosse de l'artère, l'allongement de sa longueur (3 à 4 fois) 
et le déroulement des sinuosités : le vaisseau devient plus ou 
moins rectiligne. Le calibre artériel augmente un peu pen- 
dant la grossesse, le diamètre interne passant à 3,5-4 mm. 
Mais l'augmentation du débit circulatoire (multiplié par 
dix, atteignant 500 à 800 mL/min pour les deux artères à 
terme) est surtout liée à l'effondrement des résistances dont 
témoigne le profil vélocimétrique (voir chapitre 7, Doppler 
foetal et utérin). Au niveau de la corne utérine, l'artère uté- 
rine se termine par une anastomose à plein canal avec l'artère 
ovarienne également très dilatée. L'artère donne naissance 
latéralement aux artères arquées qui cheminent transver- 
salement dans le tiers superficiel du myomètre avec de 
nombreuses anastomoses homo- et controlatérales. À partir 
des artères arquées, les artères radiées s'enfoncent dans le 
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Fig. 2.28 Utérus cloisonné. Grossesse de 9 SA, petite cloison fun- 
dique (—) réalisant plutôt un utérus « échancré ». 


Tableau 2.1 Signes échographiques permettant 
de différencier utérus bicorne et utérus cloisonné. 
En faveur du cloisonné 


Signes En faveur du bicorne 


différentiels 


Corps utérin Présence au moins partielle Présence d'un seul corps 


de deux corps utérins utérin élargi 
Fond utérin  Échancrure > 1 cm Plat 
Divergence > 60° < 60° 
des cavités 
Distance > 5 cm < 5 cm 


intercornuale 


Doppler Double couronne Simple couronne 
vasculaire vasculaire et peu de 
vaisseaux dans la cloison 
IRM Deux zones Zone jonctionnelle 


commune aux deux 
cavités ou se rejoignant 


jonctionnelles séparées 
par du myomètre 








Fig. 2.29 Utérus cloisonné aux 2° et 3° trimestres. a. 3° trim- 
estre, le placenta (P) est partiellement inséré sur la cloison. b. 2° tri- 
mestre, cloison fundique libre (>). 


muscle utérin pour former les artérioles basales puis spira- 
lées dans l'endomètre. Les artères radiées et spiralées situées 
dans la zone de placentation subissent des transformations 
importantes : elles sont « colonisées » par le trophoblaste 
extravilleux, elles perdent leur structure musculo-élastique 
ce qui permet une vasodilatation passive considérable et 
elles développent un réseau d'anastomoses artérioveineuses. 

L'artère est difficile à repérer en mode B (fig. 2.30), per- 
due dans les images du plexus veineux latéral. On peut aussi 
l'entendre (sans la localiser) en Doppler continu. En pra- 
tique, on n'utilise plus que le mode Doppler couleur pour 
repérer son trajet (fig. 2.31 et voir fig. 7.36). Le site d'étude 
privilégié est la crosse ou la portion ascendante initiale qui 
fait suite à la crosse, lorsque le trajet croise celui de l'artère 
iliaque externe : la sonde se place d'abord dans l'axe vertical 
en regard de l'artère iliaque qui est facilement identifiée par 
sa pulsatilité et son trajet rectiligne, puis un léger mouve- 
ment de bascule ou de translation interne fait apparaître 
l'artère utérine. La mesure Doppler se fera au niveau du 
croisement ou un peu en dessous. On observe parfois un 
dédoublement de l'artère ou une bifurcation précoce, la 
«bonne artère » sera celle dont la résistance est la plus basse 
(B vidéo 2.8). 








Fig. 2.30 Artère utérine a 20 SA en mode B. a. Perte de la spiralisa- 
tion (>). b. Calibre augmenté à 3,8 mm. 
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Elles subissent une augmentation de volume beaucoup 
plus importante que celle des artères, surtout au niveau 
des plexus veineux utérins de chaque côté de l'utérus. 
Elles se drainent vers le bas dans le réseau veineux hypo- 
gastrique et en haut dans les veines ovariennes très dila- 
tées. Ce réseau veineux présente parfois des dilatations 
très importantes (centimétriques), surtout chez la multi- 
pare, formant des images liquidiennes multikystiques plus 
ou moins symétriques (voir fig. 2.15a et b) et quelquefois 
trompeuses pouvant simuler une masse annexielle mais 
dont la nature vasculaire est évidente en Doppler couleur 
(B vidéo 2.9). 

Il existe souvent une anastomose entre les deux plexus 
(anastomose interutérine) formant une grosse veine trans- 
versale dans l'épaisseur du segment inférieur (voir fig. 2.15c 
et d). Le contenu sanguin se devine en haute fréquence, 
avec une circulation très lente et intermittente, ou en mode 
Doppler «énergie» assez sensible aux vitesses lentes. 


L'architecture vasculaire du placenta et le système circula- 
toire du lit placentaire sont développés au chapitre 5. 


Col utérin 


Sous l'effet de l'imprégnation hormonale, le col utérin 
augmente de volume (augmentation de la largeur et 
de l'épaisseur) et s'allonge, gagnant 10 à 15 mm entre 
l'orifice interne et l'orifice externe. Le col de multipare 
n'est pas plus court mais il est plus large et plus épais. 
Les variations individuelles s'inscrivent dans une large 
fourchette, comme le montre bien l'expérience clinique. 
Enfin, le développement utérin entraîne habituellement 
une ascension du col qui se porte très en arrière au 
2° trimestre: 





Fig. 2.31 Artère utérine à 22 SA (Doppler couleur). Artére iliaque 
externe (1), artère utérine ascendante avec un trajet rectiligne (2), 
branche ou dédoublement de l'artère (3). 
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Le cylindre musculaire cervical contient le canal 
cervical qui est une cavité fusiforme, aplatie d'avant en 
arrière. Cette «lumière » est virtuelle car la cavité cer- 
vicale est remplie d'une muqueuse épaisse, présentant 
un système de gros plis transversaux (joliment appelé 
«arbre de vie») se répondant sur les deux faces, sécré- 
tant la glaire ou bouchon muqueux : l'ensemble constitue 
une barrière souple mais remarquablement efficace sur 
le plan bactériologique. 


Étude échographique du col utérin 


L'étude échographique est surtout intéressante après 2 mois 
et demi, quand le col a subi sa transformation gravidique. Le 
col utérin peut être étudié par voie abdominale et par voie 
vaginale. 





Fig. 2.32 Col utérin à 7 mois par voie abdominale. La tête fœtale 
a été refoulée. Gros col de multipare, mesuré à 37 mm, orifice interne 
bien fermé, cavité cervicale bien visible. 


Vessie un peu remplie, la voie abdominale donne une 
bonne image globale en coupe sagittale (fig. 2.32 et 2.33) 
et cet abord, moins agressif, ne doit pas être négligé. Dans 
de bonnes conditions, cette étude est fiable et rapide. 
Cependant une réplétion vésicale trop importante écrase 
le col et le segment inférieur, ce qui allonge fausse- 
ment le col en remontant le niveau apparent de l'orifice 
interne (fig. 2.33a). Vessie vide, les contours sont moins 
précis, voire totalement invisibles. De plus, la présenta- 
tion s'interpose assez souvent et il faut alors essayer de 
la remonter (voir f 2c), ce qui offre parfois une vue 
«imprenable » sur l'orifice interne qui constitue un para- 
mètre essentiel (mais la mesure de longueur du col reste 
souvent imprécise). 

La voie vaginale constitue donc la référence : l'extrémité 
de la sonde (avec un angle d'ouverture suffisant) se place dans 
le cul-de-sac vaginal antérieur au contact du col puis se retire 
légèrement pour ne pas déformer le col ( 34) et recherche 
le plus grand axe passant par les deux orifices (coupe sagittale). 
L'image est agrandie pour que le col en occupe les deux tiers. 
N.B. : la voie périnéale ou translabiale peut également être 
essayée avec une bonne efficacité, en cas de refus de l'échogra- 
phie vaginale ou si l'on craint que l'examen soit trop agressif. 

Echographiquement (fi; 2.37), le col forme un 
cylindre de même échogénicité que le myomètre, avec une 
paroi postérieure souvent un peu plus haute, centré par 
le canal cervical dont la cavité est normalement virtuelle. 
Le myomètre cervical est habituellement homogène, on 
y retrouve rarement des kystes pendant la grossesse mais 
parfois des dilatations veineuses ( ). Ce canal 
cervical contient une muqueuse plissée et une glaire peu 
abondante (bouchon muqueux) donnant une image cavi- 
taire iso- ou hyperéchogene de 5 à 10 mm d'épaisseur. 
L'aspect de la muqueuse endocervicale est très variable 
d'un col a l'autre et en fonction des réglages, sans significa- 
tion particuliere. Le plissement muqueux est parfois visible 
(fig. 2.35b et : ). L'orifice interne se marque plus ou 
moins nettement par un petit entonnoir souvent bordé de 





Fig. 2.33 Col utérin a 5 mois par voie abdominale, les « pièges». a. L'orifice interne (>) est faussement remonté par le remplissage vésical qui 
écrase l'entonnoir cervical. La longueur du col est mesurée à plus de 7 cm. b. Col fermé mais la muqueuse du canal cervical (=) est hypo-échogène, 


ce qui peut donner une fausse impression de col perméable. 
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Fig. 2.34 Col utérin a 7 mois par voie vaginale. a. Mesure incorrecte de la longueur entre orifice interne (bien visible) et orifice externe (deviné) : 
la sonde écrase le col et ferme artificiellement l'orifice interne. b. Mesure correcte : un léger retrait de la sonde laisse apparaître l'ouverture de 
l'orifice interne (15 mm) en entonnoir et une longueur utile très courte (environ 7 mm). 





Fig. 2.35 Col utérin à 34 SA. a. Canal cervical coudé, mesuré en deux fois : 45 mm de long. Sur l'orifice interne (1), on devine les membranes. La 
muqueuse de l'endocol (2) est échogène et homogène. L'orifice externe est deviné (3). b. Col long et fermé. Le plissement muqueux (—) est très 
visible sur la face antérieure de la cavité cervicale. 


D 12 4mm 





Fig. 2.36 Col utérin vers 7 mois. a. Col normal, longueur de 38 mm. Le plissement muqueux est bien visible dans le canal cervical (OI : orifice 
interne; OE : orifice externe). b. Col très court, longueur 10-12 mm. La muqueuse de l'endocol est peu visible (iso-échogène au muscle), mais les 
membranes sont visibles sur l'orifice interne (—). La lèvre postérieure (+) contient un important réseau veineux (multipare). 
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petites «joues » faisant relief (fig. 2.35a). Les membranes 

suivent le contour ou passent en pont au-dessus de l'ori- 

fice interne : elles sont souvent peu visibles car le faisceau 

ultrasonore les aborde tangentiellement. À l'extrémité 

inférieure, l'orifice externe est souvent moins bien dessiné, 

surtout chez la multipare où il est volontiers ouvert. 
Les paramètres suivants peuvent être étudiés (fig. 2.37 et 

tableau 2.2) : 

= la longueur du col: il s'agit de la longueur du canal cer- 
vical, mesurée entre l'orifice interne et l'orifice externe 
(fig. 2.32 à 2.36). Toute la difficulté est dans le repérage 
de ces deux orifices. Il faut d'abord identifier le canal 
cervical pour bien aligner le plan de coupe. Le marqueur 
supérieur est placé au point le plus bas de l'orifice interne 
car on mesure la partie fermée du canal, c'est-à-dire la 
longueur «utile». Pour l'orifice externe, on marque de 
même le point le plus haut, mais le repérage est souvent 
plus difficile. Plusieurs mesures sont recommandées et 
on retient la longueur la plus courte. Le col est parfois 
franchement coudé et on fera la mesure en deux fois, en 
additionnant les deux segments (fig. 2.35a). La longueur 
moyenne du col est de 35 à 40 mm pour une grossesse 
normale, entre 12 et 34 semaines. La longueur maximale 
est atteinte en milieu de grossesse et une légère décrois- 
sance s'amorce au 3° trimestre (tableau 2.2); 

= l'orifice interne : on mesure le diamètre interne antéro- 
postérieur, normalement non mesurable. L'ouverture 
de l'orifice interne forme habituellement une image 
d'entonnoir (ou en flûte de champagne) plus ou moins 





Fig. 2.37 Mesure du col utérin. L : longueur «utile » du col; OE : ori- 
fice externe; Ol : orifice interne. 


Tableau 2.2 Longueur du col en milieu de grossesse. 


Percentiles P1 P5 P10 P25 P50 P75 


Longueurdu 13mm 22mm 26mm 30mm 35mm 40mm 


col 


Début de grossesse : 40 à 50 mm 

Diminue ensuite : 

— à 24 SA = 35,4 + 8,3 mm 

— à 28 SA = 33,7 + 8,5 mm 

Médiane de perte de longueur de 16 à 36 SA : 10 mm 


D'après lams JD, et al. The length of the cervix and the risk of soontaneous 
premature delivery. National Institute of Child Health and Human 
Development Maternal Fetal Medicine Unit Network. N Engl J Med 1996; 
334(9) : 567-72. Cité dans le rapport HAS de juillet 2010. 


large et profond (fig. 2.34b). Un bombement ou « sac- 
culation» des membranes dans l'orifice interne est 
parfois observé, s'accompagnant d'une diminution de 
la longueur apparente du canal cervical (fig. 2.38). À 
l'extrême, le col peut s'effacer totalement comme en 
début de travail devenant presque invisible (fig. 2.39a) 
ou s'ouvrir sur toute sa longueur laissant parfois les 
membranes former une poche en sablier descendant 
dans le vagin (fig. 2.39b) avec une évolution rapide vers 
la rupture des membranes; 

= le facteur dynamique : ni la longueur du col, ni l'orifice 
interne ne doivent normalement se modifier lors des 
variations du tonus utérin (contraction) ou lors de la 
pression sur le fond utérin (fig. 2.40); 

= les mesures des diamètres externes ou du volume du col 
n'ont pas fait la preuve d'une quelconque valeur prédic- 
tive; il en va de même de l'angle cervico-isthmique, trop 
dépendant de la réplétion vésicale. 


Indications de l'échographie du col utérin 


L'étude échographique du col utérin est proposée dans deux 
domaines voisins mais en fait assez différents : le diagnos- 
tic de la béance cervico-isthmique en début de grossesse et 
l'appréciation du risque d'accouchement prématuré en deu- 
xième moitié de grossesse. 


Béance cervico-isthmique 


La béance cervico-isthmique, ou incompétence cervicale, a 
fait l'objet de bien des études assez décevantes (cliniques, hys- 
térographiques et échographiques). L'aspect morphologique et 
biométrique du col en début de grossesse est mal corrélé avec le 
risque d'une ouverture prématurée ultérieure et a fortiori avec 
le risque de mise en route prématurée du travail ou de rupture 
prématurée des membranes. Cela n'est pas vraiment étonnant 
car la qualité du verrou cervical dépend très peu de sa forme, 
mais plutôt de sa structure fibromusculaire inaccessible aux 
ultrasons. Les rares indications de cerclage préventif reposent 
donc essentiellement sur les antécédents (avortements tardifs 
ou accouchements prématurés, DES syndrome), accessoire- 





Fig. 2.38 Col utérin à 23 SA. Aspect de «sacculation» des mem- 
branes dans l'orifice interne. La longueur utile du canal cervical est 
réduite à 9 mm. Indication d'un cerclage curatif. 
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Fig. 2.39 Col utérin ouvert. a. 27 SA : menace sévère d'accouche- 
ment prématuré. Longueur non mesurable, le col est dit «effacé » et 
largement ouvert d'environ 13 mm. b. À 4 mois et demi : béance 
du col. Aspect de poche des eaux en sablier faisant hernie dans le 
vagin (Va) à travers le col (C) déhiscent (pronostic très réservé, faibles 
chances de succès du cerclage). 
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ment sur l'hystérographie prégravidique et le calibrage du col 
en début de grossesse. En revanche, une ouverture précoce de 
l'orifice interne, au 2° trimestre, pourrait constituer une indica- 
tion de cerclage curatif. 


Menace d'accouchement prématuré 


L'évaluation du risque d'accouchement prématuré constitue 
un enjeu clinique et économique important, un problème 
sérieux de santé publique. Face à une menace d'accouche- 
ment prématuré ou MAP (c'est-à-dire des contractions plus 
ou moins régulières et douloureuses avant 36 SA), on sou- 
haite savoir quelles sont les MAP sévères qu'il faut hospita- 
liser (ce qui coûte cher) et traiter (ce qui n'est pas toujours 
sans risque pour la mère). 

On admet habituellement que les modifications du col 
sont le meilleur critère de sévérité des contractions mais 
l'examen clinique du col (par le toucher vaginal) ne permet 
pas une évaluation satisfaisante : trop subjectif et non quan- 
tifiable, n'explorant que la partie basse intravaginale, parfois 
impossible si le col est très postérieur. Mais surtout ce tou- 
cher vaginal est potentiellement dangereux car il risque de 
provoquer des contractions ou des infections ascendantes. Il 
est même théoriquement contre-indiqué en cas de rupture 
prématurée des membranes (ou de suspicion). Dans ce der- 
nier cas, l'évaluation échographique est certainement moins 
risquée car la longueur et l'orifice interne sont évalués de 
l'extérieur, sans que la sonde pénètre dans le canal cervical. 

La mesure échographique de la longueur du col pré- 
sente en revanche une bonne valeur prédictive, confirmée 
par l'expérience de nombreuses équipes. Dans l'idéal, cette 
mesure devrait précéder et éviter le toucher vaginal. On 
retiendra pour l'essentiel que : 
= un seuil de 30 mm a surtout une excellente valeur prédic- 

tive négative, c'est-à-dire que les grossesses dont la lon- 

gueur de col est supérieure ont 90 % de chances de dépasser 
les 36 SA. Cette information est importante car elle permet 
d'éviter des hospitalisations et des traitements inutiles; 

= le risque relatif de prématurité est multiplié par quatre en 
dessous de 30 mm et par dix en dessous 20 mm; 


PRESSION 





Fig. 2.40 Col utérin à 22 SA, effet de la pression utérine. a. Au repos, le col mesure 33 mm, le canal cervical semble entrouvert. b. Pression 
sur le fond utérin : l'orifice interne s'ouvre à 8 mm et la longueur utile se réduit à 15 mm. 
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= le seuil d'intervention (hospitalisation, tocolyse, corti- 
cothérapie, transfert in utero) est très variable selon les 
équipes, mais une valeur de 15 mm (ou 20 mm) semble 
raisonnablement prudente. 

L'ouverture de l'orifice interne a plus de 5 mm ou la sac- 
culation des membranes constituent un critère de sévérité et 
un facteur aggravant du raccourcissement du col. De même, 
les modifications spontanées ou provoquées (pression sur le 
fond utérin) de la longueur ou de l'orifice interne sont un 
élément péjoratif. 


Dépistage du risque d'accouchement prématuré 


En dehors de la MAP, une étude systématique de la longueur 
du col pourrait faire partie de l'examen échographique du 
2° trimestre, particulièrement s'il existe des facteurs de risque 
(antécédents d'accouchement prématuré ou d'avortement 
tardif, malformation utérine, chirurgie du col utérin). On sait 
également que la valeur prédictive reste bonne même dans 
une population non sélectionnée, à faible risque d'accouche- 
ment prématuré. Il est alors possible d'avertir la future mère et 
l'obstétricien, mais il n'y a pas de preuves que cette informa- 
tion soit utile pour améliorer le terme de la grossesse (on peut 
même redouter des effets délétères en raison de l'anxiété et de 
limmobilité induites). En outre, on attend toujours les résul- 
tats d'essais randomisés démontrant sans discussion l'utilité 
de cette étude du col, et on risque d'attendre longtemps dans 
la mesure où il nous manque toujours un traitement préven- 
tif très efficace de la MAP. Cependant, l'American College 
of obstetriciens and gynecologists (ACOG) et la Société des 
obstétriciens et gynécologues du Canada (SOCG) recom- 
mandent l'administration quotidienne de progestérone (100 
ou 200 mg, voie vaginale) dans les grossesses à risque, c'est- 
à-dire avec antécédent d'accouchement prématuré ou un 
col inférieur à 15 mm : une étude de 2011 (multicentique 
en double aveugle”) montre une réduction de la prématurité 
en cas de traitement par la progestérone sur col court (10- 
20 mm) dépisté à l'échographie du 2° trimestre (mais pas de 
différence pour les morbidité et mortalité néonatales). 

Après cerclage (fig. 2.41), l'échographie permet de sur- 
veiller la position du fil, le degré d'ouverture de l'orifice 
interne et la longueur utile du col. 





Fig. 2.41 Col utérin après cerclage. a. La coupe sagittale du col 
retrouve l'écho ponctiforme du fil (=) au niveau de la lèvre supérieure 
et de la lèvre inférieure avec un petit cône d'ombre. b. Le fil est vu 
complètement en reconstruction volumique. 





* Voir Hassan et al., 2011. Référence complète à la fin du chapitre. 


Segment inférieur 


Le segment inférieur est une entité anatomique du 3° tri- 
mestre de la grossesse, formant une fine paroi pauvre en 
muscle (peu contractile) faisant la liaison entre le col et le 
corps utérin («courroie de transmission» de la contraction 
utérine). Il se forme par étirement progressif de l'isthme 
utérin, son épaisseur anatomique est de 3 à 5 mm et sa hau- 
teur maximale, de l'ordre de 10 cm, est atteinte en début de 
travail. C'est le siège électif de l'incision utérine pour césa- 
rienne (qui est dite «segmentaire »). 

Avec un taux de césarienne d'environ vingt pour cent 
naissances, il y a de plus en plus de grossesses et d'accou- 
chements sur utérus cicatriciel. L'adage ancien « once a cesa- 
rean, always a cesarean» n'a plus cours depuis longtemps 
et on sait que la morbidité-mortalité de la césarienne est 
supérieure à celle de l'accouchement par voie basse. On sou- 
haite donc le plus possible d'accouchements naturels après 
césarienne, sauf anomalie permanente (bassin rétréci, par 
exemple). 

L'étude échographique du segment inférieur est proposée 
pour évaluer la solidité de la cicatrice de césarienne et donc 
le risque de rupture ou de désunion lors d'un nouvel accou- 
chement par voie basse (1 à 4 % selon les séries et selon la 
définition de la rupture). En dehors de la grossesse, le seg- 
ment inférieur disparaît et la cicatrice s'intègre dans l'isthme 
utérin où elle apparaît souvent en échographie sous forme 
d'une petite zone fibreuse hyperéchogène, rétractile bien 
visible en coupe sagittale ou en coupe frontale 3D où elle 
prend un aspect en diabolo (fig. 2.42a et b). Lorsqu'il existe 
une déhiscence isthmique, liée à un défaut de cicatrisation, 
elle est plus volumineuse et prend un aspect triangulaire 
voire kystique, on parle alors d'isthmocèle. Cette néoca- 
vité peut être bien visualisée en hystérosonographie ou en 
IRM qui permettent d'apprécier l'épaisseur du myomètre en 
regard (fig. 2.42c et d). 

En dehors de la grossesse, les isthmocèles peuvent 
être responsables de métrorragies voire d'infertilité favo- 
risées par la rétention menstruelle dans cette néocavité, 
ce qui peut nécessiter parfois une réparation anatomique 
chirurgicale, en cas de déhiscence majeure (épaisseur du 
myomètre < 3 mm). À l'inverse au cours de la grossesse, 
leur rôle pathogène est plus discuté et l'impact du traite- 
ment sur l'avenir obstétrical n'est pas véritablement établi 
concernant notamment la prévention des grossesses ecto- 
piques sur cicatrice ou des risques de rupture de l'utérus 
gravide. 

En fin de grossesse, l'étirement du segment inférieur cor- 
respond à un étirement de cette zone cicatricielle : si la cica- 
trice musculaire est imparfaite, il peut se former un secteur 
aminci, presque totalement dépourvu de tissu musculaire et 
même translucide lors de la césarienne itérative. L'épaisseur 
du segment inférieur, en fin de grossesse, constitue donc 
un paramètre théoriquement intéressant. L'évaluation peut 
être réalisée par voie soit : 
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Fig. 2.42 Cicatrices utérines de césarienne en dehors de la grossesse. a. Echographie vaginale, coupe sagittale : cicatrice normale d'aspect 
linéaire (+). b. Coupe frontale 3D aspect en diabolo de la cicatrice (—). c. Hystérosonographie : à gauche coupe transversale passant au niveau 
de l'isthmocèle; à droite coupe sagittale médiane de l'utérus. Isthmocéle large d'aspect kystique avec myomètre très aminci (—). d. IRM, coupe 


sagittale T2 : isthmocèle assez volumineuse avec myomètre aminci (>). 
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= abdominale ( 3 et ) : on aborde alors la surface 
utérine bien perpendiculairement, mais cela nécessite 
une vessie pleine et l'examen est parfois gêné par la cica- 
trice pariétale; 

= vaginale avec une vessie légèrement remplie (fis 

et 2.46) : la définition est meilleure mais le segment 

inférieur est abordé tangentiellement et il est difficile de 

l'explorer sur toute sa hauteur. 

Il est parfois nécessaire de mobiliser la présentation pour 
amener un peu de liquide à ce niveau. L'examen doit être 
réalisé après 7 mois et demi lorsque le segment inférieur 
a subi une partie de son étirement. Le segment inférieur 
se présente en arrière de la paroi vésicale, sous la forme 
d'une structure en trois couches (fi: 3) : une ligne très 


échogène (péritoine et couche superficielle du myomètre) 
bordée vers la cavité utérine par une bande moins échogène 
(le myomètre et la caduque qui est très pauvre à ce niveau) 
recouverte par la fine image linéaire des membranes (en 
fait, assez souvent non visible). Chez la multipare, le seg- 





Fig. 2.43 Segment inférieur par voie abdominale à 41 SA. Mesure 
de l'épaisseur de la couche myométriale : 3,5 mm. 





Fig. 2.44 Segment inférieur par voie abdominale à 34 SA. Antécé- 
dent de deux césariennes : amincissement et disparition de la couche 
myométriale. 


ment inférieur est parfois épaissi localement par des dila- 
tations veineuses à trajet transversal (anastomoses dites 
interutérines). 

On peut proposer plusieurs méthodes de mesure : 
= évaluation simplement qualitative, l'amincissement se 

marquant par la disparition plus ou moins étendue de la 

couche myométriale parfois associée à un bombement 

localisé vers la vessie (fig. : et 2.46); 
= mesure de l'épaisseur globale (segment inférieur + ves- 

sie) entre l'interface vessie-urine et l'interface caduque- 

liquide = valeurs normales entre 4 et 6 mm, valeur 
d'alarme inférieure à 4 mm (f ); 
= mesure du seul myomètre segmentaire = valeurs nor- 

males de 3 à 5 mm, fragilité possible si moins de 3 mm 

(fig. 2.46). 

Certains praticiens restent attachés à l'étude échogra- 
phique du segment inférieur. Cependant, en pratique, on 
sait que la solidité de la cicatrice dépend moins de l'épais- 
seur du myomètre que de la qualité du fascia présegmen- 





Fig. 2.45 Segment inférieur par voie vaginale à 35 SA. Mesure de 
l'épaisseur globale (segment inférieur + vessie) : 6,5 mm. 





Fig. 2.46 Segment inférieur par voie vaginale à 33 SA. Après 
trois césariennes (C = col, V = vessie). On individualise bien la surface 
d'accolement (1) entre la vessie et la couche musculaire superficielle du 
segment inférieur (fascia présegmentaire). La mesure d'épaisseur (déli- 
mitée par les deux +) du segment inférieur est d'environ 1 mm à proxi- 
mité du col, puis il semble totalement disparaître un peu plus haut (2). 


taire, fine lame fibreuse très résistante recouvrant le segment 
inférieur. L'amincissement du segment inférieur est donc 
considéré comme un signe d'alarme qu'il faut intégrer au 
contexte obstétrical mais la valeur prédictive de ce seul 
paramètre est insuffisante pour faire renoncer à une épreuve 
du travail (= tentative d'accouchement par voie naturelle). 


Autres pathologies utérines associées 
Synéchies utérines 


Elles sont rarement observées pendant la grossesse 
car, comme les autres pathologies intracavitaires, elles 
entraînent souvent une hypofertilité. En début de grossesse, 
une synéchie fibreuse peut se traduire par une déformation 
de l'œuf (fig. 2.47) qui prend parfois un aspect en sablier. 
Plus tard, la synéchie entraînera un repli de la paroi ovulaire, 
difficile a différencier d'un repli amniochorial (qui s'efface 
secondairement, voir fig. 5.9) ou d'une cloison utérine 
plutôt sagittale, partant du fond (voir fig. 2.27 et 2.28). En 
revanche, une bride amniotique sera plus facilement recon- 
nue, car elle est très fine et flottante (voir fig. 5.10). 


Grossesse et stérilet 


Le problème habituellement posé est celui d'un retard de 
règles chez une femme porteuse d'un stérilet (dispositif 
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intra-utérin ou DIU). L'examen clinique et le test biologique 
de grossesse devraient normalement précéder la prescrip- 
tion de l'échographie, mais ce n'est pas toujours le cas. Il faut 
s'efforcer de connaître le type de DIU par l'interrogatoire 
(stérilet au cuivre ou «aux hormones» ?) et par son aspect 
échographique notamment en coupe frontale 3D. 


Y a-t-il une grossesse et où est-elle située ? 


Si l'on ne trouve pas d'œuf dans la cavité, la GEU sera tou- 
jours évoquée : le stérilet ne favorise pas vraiment la nidation 
ectopique mais, protégeant de la grossesse intra-utérine, le 
risque relatif de GEU est plus élevé. 


Où se trouve le stérilet ? 


Si le fil est visible au spéculum, cela confirme la position 

intra-utérine du stérilet que l'échographie retrouve parfois 

descendu en position cervico-isthmique. 
Sinon, il peut être : 

= en position normale intracavitaire, plus ou moins déplacé 
et remonté par l'œuf (fig. 2.48). Le mode 3D est très utile 
pour apprécier sa position et ses rapports avec la cavité 
ovulaire (fig. 2.48b et c). De plus, il faudra essayer de 
repérer le fil que l'on devine parfois dans le col par voie 
vaginale (on peut alors le récupérer assez facilement avec 
une pince ou un écarteur à col, fig. 2.48d) et, plus tard, 





Fig. 2.47 Synéchie utérine. a. Début de grossesse. La synéchie (—) déforme l'œuf «en sablier ». b. Autre patiente : grossesse non évolutive avec 


aspect d'œuf clair, bridé en son centre par une synéchie assez épaisse (=). 
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Fig. 2.48 Grossesse et stérilet. a. Stérilet type NovaT® (1) en bonne position fundique. L'œuf (2) se développe sous la branche gauche. La flèche 
désigne l'écho d'un deuxième stérilet dans la cavité (!). b. Stérilet Mirena®. La reconstruction 3D permet d'apprécier sa position par rapport à 
l'œuf. c. Echographie 3D en reconstruction volumique, le stérilet horizontalisé (—) est visible au-dessus et au contact de l'œuf à 6,5 SA. d. Le fil du 
stérilet est visible dans le col, son extrémité inférieure (=) à 10-15 mm de l'orifice externe. Source : fig. 2.48c de C.-A. Renan. 


il faudra un balayage très complet (et chanceux) pour 
retrouver le DIU plaqué sous les membranes (fig. 2.49); 
non visible, ce qui peut correspondre à une expulsion ou 
plus rarement à une migration abdominale (fig. 2.50a à c), 
ou encore à un stérilet hormonal (Mirena”, Kyleena°) qui 
est toujours de localisation difficile en raison de sa faible 
échogénicité (coupe frontale pour repérer les branches, 
cône d'ombre pour repérer la tige, voir fig. 2.48b) ; 

mal placé, trop bas juste en dessous de l'œuf (fig. 2.50d) 
ou dans la région cervico-isthmique (fig. 2.50e) ou plus 
rarement inséré dans l'une des cornes d'un utérus double. 


Quelle est la position du stérilet par rapport à 
l'œuf ? 


S'il est : 


plus bas que l'œuf, il pourra être retiré sans encombre 
(fig. 2.50d et e); 

à hauteur ou au-dessus de l'œuf (fig. 2.48a à c), le mode 
3D est très utile pour apprécier sa position : il sera soit 
laissé en place, soit retiré mais, les fils étant généralement 
ascensionnés, son ablation devra être guidée par hysté- 
roscopie ou par échographie. 
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Fig. 2.49 Stérilet et grossesse de 8 mois. a. Le stérilet (—) se situe sous les membranes à côté du placenta (P). b. A l'examen du délivre, le stérilet 
est retrouvé collé dans les membranes à côté du placenta. 
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Fig. 2.50 Grossesse intra-utérine et position du stérilet. a-c. Stérilet intrapéritonéal. Coupe sagittale de l'utérus retrouvant un petit 
sac ovulaire (1) correspondant à 5 SA avec un petit hématome latéral (a) : le stérilet n'est pas visible dans l'utérus; il est retrouvé latérale- 
ment (DIU) sur une coupe parasagittale droite en dehors de l'utérus (b), au contact de l'ovaire droit (c). La grossesse s'est interrompue 
spontanément. Un curetage et l'ablation du stérilet sous cœlioscopie ont été réalisés. d. Stérilet sous l'œuf. Coupe frontale écho 3D. 
Stérilet (DIU) un peu bas, la branche droite est au contact du pôle inférieur de l'œuf (5,5 SA). 
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Fig. 2.50 Suite. e. Stérilet dans le canal cervical. Coupe frontale écho 3D. Stérilet (DIU) trés bas laissant libre la totalité de la cavité 
avec présence d'un œuf de 5 SA dans la corne gauche (=). Source : fig. 2.50a à c de A. Chauvet. 


Post-partum (et post-abortum) 
Ovaire en post-partum 


En cas d'allaitement, l'ovaire reste au repos avec un aspect 
volontiers multifolliculaire. La durée de l'inhibition ova- 
rienne par l'allaitement est variable d'une femme à l'autre : 
elle est parfois très prolongée (plus de 12 mois), parfois assez 
courte mais rarement inférieure à 3 mois. L'allaitement est 
une méthode contraceptive acceptable, c'est la méthode 
allaitement maternel et aménorrhée dite MAMA avec une 
efficacité de 98 % pour les six premiers mois sous condition 
d'un allaitement exclusif, d'au moins six tétées par jour et 
d'une absence de retour de règles. 


Utérus du post-partum (utérus puerpéral) 
Involution utérine physiologique 

L'échographie permet de suivre l'involution utérine physio- 
logique (la palpation abdominale aussi...). Elle est rapide 


pendant les deux ou trois premiers jours (fig. 2.51) et porte 
sur le myomètre, les artères utérines et la cavité utérine. 


Myomètre 


Le myomètre corporéal se rétracte immédiatement après 
la délivrance et la paroi utérine prend une épaisseur de 3 
à 5 cm (nettement plus épaisse chez la multipare) qui dimi- 
nuera ensuite très progressivement jusqu à l'involution com- 
plète en 3 à 6 semaines. 

Le segment inférieur et le col (qui s'est effacé et intégré 
au segment inférieur pendant l'accouchement) s'épaississent 
rapidement (passant de 5 mm à 20-25 mm d'épaisseur) et 
la partie segmentaire se rétracte pour disparaître totalement 
en 2 à 5 jours, plus lentement chez la multipare. Le col se 
retrouve alors morphologiquement reconstitué et se referme 
complètement en une dizaine de jours. Outre les dimensions 
de l'utérus, la présence du segment inférieur et la dilatation 


des vaisseaux intramyométriaux peuvent constituer des stig- 
mates d'accouchement récent. 


Artères utérines 


Elles se raccourcissent rapidement en retrouvant une spi- 
ralisation accentuée mais conservent un calibre impor- 
tant. Malgré la rétraction utérine, en mode Doppler, les 
résistances restent basses pendant les premières heures, 
comme en fin de grossesse (fig. 2.52). Des résistances uté- 
rines élevées immédiatement après l'accouchement peuvent 
constituer une explication rétrospective à une complication 
vasculaire de la grossesse : hypotrophie fœtale (fig. 2.53), 
hématome rétroplacentaire ou mort in utero. Après 12 à 
24 heures, les résistances s'élèvent assez rapidement pour 
reprendre un profil vélocimétrique de moyenne résistance 
avec réapparition d'un notch en 2 à 5 jours, et de brusques 
élévations des résistances lors des contractions utérines 
des premiers jours. Pendant le premier mois, l'index de 
résistance reste relativement bas (comme au 1° trimestre) 
puis rejoint plus ou moins rapidement les valeurs éle- 
vées de l'utérus non gravide. Cependant, chez certaines 
femmes, ce retour à des résistances élevées peut prendre 
plusieurs mois. 
On retiendra surtout que : 
= les résistances du post-partum sont proportionnelles à ce 
quelles étaient en pré-partum, ce qui peut servir à une 
évaluation rétrospective ; 
= l'existence d'un notch pendant les 24 premières heures 
ou des résistances nettement élevées (index de pulsatilité 
> 1,6 ou index de résistance > 0,75, notch très marqué) 
au cours du premier mois sont en faveur d'une mauvaise 
adaptation vasculaire lors de la grossesse; 
= malgré la disparition du placenta et l'occlusion des 
artères utéroplacentaires, les résistances ne s'élèvent 
pas immédiatement, ce qui confirme la présence 
d'importantes anastomoses artérioveineuses dans le 
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Fig. 2.52 Doppler utérin en post-partum. J+4, après une grossesse 
normale : bonne involution utérine mais résistances encore basses 
(index de résistance a 0,67). Un notch commence a apparaitre. 





Fig. 2.53 Doppler utérin en post-partum. J+ 2, après une grossesse 
pathologique avec RCIU, résistances élevées avec notch : diagnostic 
rétrospectif d'une insuffisance vasculaire utéroplacentaire. 


myomètre de la zone d'implantation placentaire (qui 
régresseront progressivement dans l'involution utérine 
du post-partum) ; 


Fig. 2.51 Involution utérine. a. Quelques heures après l'accouche- 
ment, le corps utérin est bien rétracté, le segment inférieur est déja trés 


épaissi (environ 15 mm), la région segmentaire (+) est dilatée par du | dificati tucturales d te 
sang liquide et des caillots. b. Deux jours après l'accouchement, le seg- Se ae a D E A 


ment inférieur et le col sont alignés, il persiste encore une zone écho- première moitié de grossesse, se maintiennent assez 
gène (sang et caduque) dans la région segmentaire (*). c. Quatrième longtemps après l'accouchement et on devra en tenir 
jour du post-partum, grande multipare : l'utérus est encore gros mais il compte dans l'interprétation du Doppler utérin pendant 
a retrouvé une morphologie normale avec une cavité vide (< 10 mm). les 6 mois qui suivent l'accouchement. 
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Cavite utérine 

La cavité utérine corporéale peut être légèrement ondu- 
lée en raison du plissement rétractile du myomètre et, 
les premiers jours, elle contient du sang, des caillots et 
des débris de caduque formant une bande hétérogène 
irrégulière qui mesure habituellement moins de 10 mm 
d'épaisseur (fig. 2.51c). Les échos sont toujours beau- 
coup plus abondants et épais dans la partie inférieure 
de la cavité au niveau du segment inférieur dont la 
rétraction est plus lente avec une hypotonie physiolo- 
gique (fig. 2.5la et b). La présence de quelques images 
très denses (cône d'ombre) avec résonance (queue 
de comète) traduit la présence de bulles d'air, phéno- 
mène fréquent après une manœuvre intra-utérine lors 
de l'accouchement (délivrance artificielle ou révision 
utérine) mais possible après un accouchement normal 
(fig. 2.54a et b). En quelques jours, la cavité se nettoie 
de ses caillots et de la caduque et ne contient plus que 
quelques flaques de sang liquide (fig. 2.54c). Par la suite, 
la cavité devient linéaire et virtuelle avec un endomètre 
atrophique qui s'épaissira avec la reprise de la fonction 
ovarienne. 

Les circonstances peuvent imposer la pose d'un stérilet 
rapidement après l'accouchement, à condition d'accepter 
un risque nettement plus élevé de perforation et surtout 
d'expulsion dans les premières semaines. Plus encore 
que dans les conditions classiques de pose, le contrôle 
échographique est nécessaire après la pose (ou même 
pendant). On retrouve un stérilet un peu au large, «flot- 
tant» dans la cavité (fig. 2.54c) : habituellement, le stéri- 
let «tient » finalement bien et le sur-risque d'expulsion 
est acceptable lorsqu'il est urgent de régler le problème de 
contraception. 


L'involution utérine peut varier selon l'allaitement 
et la contraception 


L'allaitement entraîne un tableau de carence estrogénique 
variable selon le nombre de tétées, parfois très intense 
mais qui se prolonge rarement au-delà de 3 à 4 mois. 
L'endomètre reste donc très atrophique et le volume uté- 
rin régresse très fortement avant de reprendre son volume 
moyen avec la reprise du cycle. Cette involution utérine 
excessive doit être connue car elle peut jouer dans la pose 
d'un stérilet. 

La contraception a un effet variable selon le type de pilule, 
mais généralement elle provoque une atrophie endométriale 
plus ou moins marquée. 


Rétention placentaire 


La rétention d'un fragment placentaire peut passer inaper- 
çue, après un accouchement et une délivrance apparemment 
normaux. L'examen du placenta permet en général de la 
reconnaître (fig. 2.55a), mais il peut s'agir d'un cotylédon 





Fig. 2.54 Cavité utérine du post-partum. a. Après une délivrance 
artificielle : échos très denses (cônes d'ombre et réverbération) tradui- 
sant la présence d'air. b. Une semaine après un accouchement normal, 
disparition de la caduque, un peu de liquide et une bulle d'air (—). 
c. Cavité utérine en coupe frontale 10 jours après l'accouchement : 
encore une petite hématométrie avec des caillots; pose d'un stérilet 
dont on devine les deux branches horizontales du «T» (—), flottant 
assez bas dans la cavité, loin du fond (bm). 
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Fig. 2.55 Rétention placentaire. a. Absence d'un cotylédon (—) à l'examen du placenta : le cotylédon s'est détaché et il est resté dans la cavité 
utérine. b. Métrorragies persistantes 2 mois après une césarienne : rétention d'un gros cotylédon placentaire (5 cm) très échogène. c. Métrorragies 
prolongées en post-partum : cavité échogène avec des calcifications linéaires (=) très évocatrices de la plaque basale placentaire. d. Polype placen- 
taire. Masse calcifiée de 15 mm, très échogène, quelques mois après l'accouchement. 


aberrant (voir fig. 5.15) qui souvent se détache sans laisser 
de trace. 

L'échographie en suites de couches permet de sus- 
pecter une rétention en présence d'une zone hyperé- 
chogène assez bien limitée, empêchant l'accolement des 
parois utérines, présentant parfois de petites calcifica- 
tions périphériques très évocatrices (fig. 2.55b et c). La 
rétention siège dans la cavité corporéale et l'image per- 
siste au contrôle effectué un ou deux jours plus tard. Les 
échos retrouvés dans la région segmentaire, parfois très 
abondants, ne doivent pas être interprétés comme une 
rétention placentaire ; ils disparaîtront a la fin de la pre- 
mière semaine avec la rétraction du segment inférieur. La 
rétention confirmée impose une révision utérine qui sera 
parfois effectuée sous contrôle échographique pour éviter 
une perforation. 

Une rétention prolongée peut évoluer vers la fibrose et 
la calcification réalisant l'image très dense (absorbante) 


de « polype placentaire » (fig. 2.55d). Il n'existe pas tou- 
jours un saignement gênant. Le Doppler présente peu 
d'intérêt pour analyser les rétentions placentaires et les 
distinguer, par exemple, de caillots : un fragment de pla- 
centa ou de caduque perd très vite ses connexions vascu- 
laires, sauf en cas de rétention tumorale à type de môle 
persistante. 


Endométrite 


L'endométrite du post-partum est avant tout un diagnostic 
clinique. L'échographie confirme la douleur sous la sonde 
(au niveau des cornes utérines surtout) et dépiste une éven- 
tuelle rétention associée (fig. 2.56a). En cas d'infection à 
germes anaérobies (fig. 2.56b), on peut noter la présence de 
gaz intra-utérin sous forme d'un pointillé échogène (micro- 
bulles) évocateur par son caractère diffus à toute la cavité (et 
par l'odeur caractéristique des pertes vaginales). 
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Fig. 2.56 Endométrite du post-partum. a. Post-partum, 15° jour. Persis- 
tance de métrorragies, utérus douloureux, signes biologiques d'infection. 
Hématométrie, cavité utérine élargie (20 mm). Rétention intracavi- 
taire (—) mais non calcifiée et non vascularisée au Doppler. b. Post-par- 
tum, 7° jour. Utérus douloureux et pertes malodorantes. Rétention de 
sang et de caduque mêlés de microbulles de gaz formant des échos très 
brillants (discrets cônes d'ombres). Endométrite à anaérobies. 


Malformations artérioveineuses utérines (MAVU) 


Il s'agit de fistules ou d'anévrismes artérioveineux siégeant 
dans le myomètre. 

Il existe des formes congénitales, très rares et dont on 
peut rapprocher les localisations utérines de la maladie de 
Rendu-Osler. 

Dans l'immense majorité des cas, les MAVU sont 
acquises et presque toujours dans les suites (quelques 
semaines à quelques mois) d'une grossesse assez souvent 
compliquée : interruption volontaire de grossesse (IVG), 
avortement avec curetage, grossesse molaire avec curetage, 
rétention trophoblastique ou placentaire (Œ vidéo 2.10), 
grossesses intramurales ou cornuales. Hors grossesse (mais 
cela sort du sujet), les MAVU sont très rares et ont été attri- 
buées a des traumatismes utérins (curetages), des inflamma- 
tions ou des infections de la cavité. 





La fréquence est mal connue car le diagnostic n'est pas 
toujours porté, mais les MAVU sont loin d'être excep- 
tionnelles et elles constituent une source importante 
d'hémorragies utérines très graves et d'hystérectomie 
d'hémostase en dehors de l'accouchement. Elles siègent 
dans le myomètre juxtacavitaire et peuvent soulever l'en- 
domètre. On peut les visualiser en hystéroscopie (zone 
bosselée et bleuâtre) et on conçoit qu'un curetage hémos- 
tatique sur ce type de lésion puisse avoir des consé- 
quences catastrophiques. 

Sur le plan étiopathogénique, on se rappellera que des 
anastomoses artérioveineuses se constituent physiologique- 
ment et transitoirement dans le myomètre pour former le lit 
vasculaire du placenta (voir chapitre 5, Architecture vascu- 
laire du placenta) : les MAVU pourraient être considérées 
comme un défaut (ou retard) de régression du système uté- 
roplacentaire après la grossesse. Cette absence d'involution 
vasculaire s'accompagne d'une néo-angiogenèse intense 
mais localisée à l'intérieur du myomètre comme le montrent 
les explorations vasculaires (échographie Doppler, artério- 
graphie). Ce phénomène pourrait être lié à une rétention 
trophoblastique inapparente mais encore active même si le 
taux d'HCG est habituellement faible ou nul. 

En échographie simple, la lésion est discrète formant 
une zone intramyométriale de texture un peu différente du 
myomètre normal, échogène et inhomogène, à contours 
irréguliers et mal limités (fig. 2.57a et b). Il suffit de passer 
en mode Doppler couleur et le diagnostic devient presque 
évident : l'image contient une plage d'hypervascularisation 
artérielle intense avec des flux turbulents avec des vitesses 
élevées (pouvant dépasser 1 mètre/seconde : fig. 2.57c), 
tourbillonnaires et à basse résistance. 

Le bilan de l'échographie Doppler est généralement com- 
plété par l'angio-IRM avec reconstruction 3D qui montre un 
blush intramyométrial avec retour veineux précoce dans la 
veine ovarienne (fig. 2.57d à f). L'artériographie a un double 
intérêt, elle permet de confirmer la MAVU et d'en réaliser 
directement l'embolisation qui est le traitement logique des 
formes hémorragiques. L'importance du saignement peut 
devenir une urgence vitale et conduire à l'hystérectomie 
d'hémostase. Mais en l'absence d'urgence hémorragique, il 
est préférable de patienter un peu (sous traitement coagu- 
lant et utérotonique) car la régression spontanée est pos- 
sible : toutes les équipes qui ont publié des séries de MAVU 
font état de régressions spontanées en quelques semaines 
et de l'absence de conséquences sur l'avenir obstétrical. 
Mais cette abstention impose des précautions strictes avec 
information de la patiente et orientation vers un service de 
gynécologie «couplé» à un plateau de radiologie interven- 
tionnelle permettant un accueil permanent en cas de réci- 
dive hémorragique. 


Pathologie pelvienne du post-partum 
Hématomes pelviens 


Ces hématomes compliquent les incisions de césarienne (en 
particulier en cas de troubles de l'hémostase) et les déchi- 
rures obstétricales graves, étendues au cul-de-sac vaginal et 
au segment inférieur de l'utérus. Ils siègent sous le péritoine 
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Fig. 2.57 Malformation artérioveineuse utérine (MAVU). a. Métrorragies abondantes 2 mois et demi après une IVG par aspiration. A gauche, 
échographie par voie abdominale montrant une zone discrètement hétérogène, un peu «en fromage suisse » (=>) siégeant dans le myomètre 
antérieur, sous la ligne cavitaire (>). À droite, l'éclairage en Doppler couleur apporte un diagnostic immédiat et évident. b. Par voie vaginale. À 
gauche, zone « marbrée », hétérogène, mal limitée, siégeant sous la ligne cavitaire (=>) avec, à droite, un signal Doppler couleur très vif. c. MAVU 
et Doppler pulsé. Flux extrêmement turbulent avec une vélocité très élevée en certains points de la MAVU (jusqu'à 120 cm/s). d-f. Angiographies 
diagnostiques et thérapeutiques : angio-IRM 3D au temps artériel précoce, volumineux blush intramyométrial a droite et image de faux anévrisme 
associé (d); angio-IRM 3D temps artériel tardif, visualisation d'un retour veineux précoce dans la veine ovarienne droite (—) qui croise l'artère 
iliaque (e); artériographie de contrôle après embolisation, dévascularisation totale de la MAVU, bonne visualisation des coils (=) (f). Source : 
fig. 2.57d, eet f de A. Fraissinet et E. Kamus. 
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pelvien (si le péritoine est également déchiré, il existe un L'aspect échographique est souvent évident (fig. 2.58a 
hémopéritoine), en avant dans l'espace vésico-utérin et laté- à c). Le scanner permet parfois une évaluation plus précise 
ralement dans la base des ligaments larges. (fig. 2.58d et e). La prise en charge dépend de l'importance 
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Fig. 2.58 Hématomes pelviens. a. Quinze jours après une césarienne avec difficultés d'hémostase, collection liquidienne (6 cm) dans 
l'espace vésico-utérin (+). b. Un mois après une césarienne, collection liquidienne sur la face antérieure de l'utérus (—). c. Même patiente 
qu'en b : par voie vaginale, hématome (H) bombant dans la vessie (V), devant la cicatrice qui siège très haut sur le corps utérin. L'écho 
dense (—) correspond au fil de suture de l'hystérotomie. Présence de sang dans la cavité utérine (U). C : col utérin. d, e. Même patiente 
qu'en b : en scanner, l'hématome (> en d; * en e) communique avec la cavité utérine (U) par une petite désunion localisée (danger : cicatrice 
fragile pour une grossesse future). V : vessie. 


de la spoliation sanguine et de l'évolutivité : chirurgie, 
embolisation artérielle ou abstention. En cas d'abstention, la 
régression est habituelle mais nécessite quelques semaines 
et passe par l'enkystement transitoire (pseudo-kyste) de 
l'hématome. 


Il s'agit d'un diagnostic difficile. Le contexte clinique est tou- 
jours celui d'une infection puerpérale, le tableau évoquant 
le plus souvent une endométrite, parfois une pyélonéphrite, 
qui résiste au traitement antibiotique simple. La thrombose 
concerne le plexus veineux latéro-utérin et/ou la veine ova- 
rienne (à droite le plus souvent). Elle est infectée et entourée 
d'une importante réaction inflammatoire et peut s'étendre 
en haut vers la veine rénale gauche et la veine cave, en bas 
vers les veines iliaques (risques d'emboles septiques). 
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L'échographie par voie abdominale (fig. 2.59a et 2.60a) 
peut retrouver le «boudin » hétérogène (trans-sonique), 
latéro-utérin ou remontant au-dessus de la corne, de plu- 
sieurs centimètres de diamètre, contenant un caillot fai- 
blement échogène, sans flux en Doppler. L'obésité ou les 
interpositions digestives rendent cependant le diagnostic 
aléatoire. 

L'échographie vaginale retrouve habituellement une 
veine élargie et incompressible et le Doppler couleur permet 
de visualiser la tête du caillot et confirme la réduction ou 
l'absence de flux veineux en aval (fig. 2.59c et d). LIRM et 
le scanner avec injection permettent de confirmer le diag- 
nostic et d'apprécier l'extension à la veine cave inférieure 
(fig. 2.59b, e et f, et 2.60b). 

L'héparinothérapie doit être associée à l'antibiothérapie 
pour obtenir la guérison. 





Fig. 2.59 Thrombophlébite pelvienne du post-partum. a. Echographie, coupe à droite de l'utérus : multiples thrombus (+) dans les plexus vei- 
neux du bord utérin, au contact de la corne utérine (U), en avant et au-dessus des vaisseaux iliaques (=). b. Scanner, même patiente : thromboses 
latéro-utérines (—) avec réaction inflammatoire (V : vessie; U : utérus). c. Thrombose de la veine utéro-ovarienne : la tête du caillot échogène (-) 
est bien visible en échographie vaginale. d. Même patiente qu'en c : diminution du flux couleur (—) en Doppler. 
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Fig. 2.59 Suite. e, f. Thrombose de veine ovarienne et extension dans la veine cave inférieure : TDM abdominopelvienne avec spirale réalisée a 
120 secondes, caillot dans la veine cave inférieure (—) (e); reconstruction coronale oblique montrant l'étendue du caillot dans la veine ovarienne 


droite (—) et l'extension cave (f). Source : fig. 2.59e et f de J. Bigot. 








Fig. 2.60 Thrombophlébite pelvienne du post-partum, bilan d'une pyélonéphrite en suites de couches. a. Échographie, région sous- 
hépatique : thrombose dans la veine ovarienne droite (=) avec silence Doppler, malposition rénale et dilatation pyélique (+) qui complique le 
diagnostic. b. Scanner, même patiente : veine ovarienne thrombosée (—), malposition rénale (+) avec une dilatation pyélique. Source : Y. Robert. 


Pathologie néphro-urologique associée 
à la grossesse 


Au cours de la grossesse, la pathologie néphro-urologique 
est fréquente, sans doute favorisée par l'hypotonie des voies 
excrétrices et les phénomènes compressifs liés à l'utérus 
gravide. Cette pathologie est (et doit être) surtout fréquem- 
ment évoquée en cas de douleurs pelviennes ou lombaires 
(infection ? calcul?), de menace d'accouchement prématuré 
(infection ?), de fièvre. On peut légitimement considérer que 
l'échographie des voies urinaires fait partie de l'examen écho- 
graphique de la grossesse, surtout dans un contexte d'urgence. 

L'étude des reins peut souvent être « débrouillée » en 
décubitus dorsal avec des coupes antérieures (aidées par une 


inspiration profonde), surtout pour le rein droit éclairé par 
la fenêtre hépatique, et des coupes très latérales. Il ne faut 
pas hésiter à passer en décubitus latéral, bras relevé au-des- 
sus de la tête, pour obtenir un abord postérieur lombaire à 
travers le psoas. On peut ainsi évaluer : la hauteur du rein, 
ses contours, le diamètre antéropostérieur du bassinet, l'as- 
pect des calices et du parenchyme. Si le rein n'est pas visible 
en fosse lombaire, il faudra le rechercher en situation pel- 
vienne au-dessus de l'utérus gravide, où il peut simuler une 
masse annexielle (fig. 2.61). 

L'uretère lombaire est étudié à la sortie du bassinet puis, 
si les conditions le permettent, en arrière de l'utérus gravide. 

La vessie ne doit pas être oubliée et on doit l'aborder par 
voie abdominale et vaginale si besoin : contours, trigone et 
orifices urétéraux, épaisseur de la paroi, recherche des flux 
urétéraux, uretère pelvien en arrière. 





Fig. 2.61 Rein pelvien. Le rein (—) est visible au-dessus et au contact 
de l'utérus gravide (7 SA). LCC : longueur cranio-caudale. 
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Hypotonie physiologique des voies excrétrices 


L'échographie retrouve de façon quasi constante un élargis- 
sement modéré des voies excrétrices intrarénales, surtout du 
bassinet à développement extrasinusal. Les calices sont peu 
modifiés. L'hypotonie est toujours plus importante à droite 
(rôle de la veine ovarienne qui cravate l'uretère de ce côté). 
Le diamètre antéropostérieur du bassinet atteint souvent 
15 à 20 mm sans signification pathologique (sous réserve 
d'une absence de douleur, de fièvre ou de dilatation des 
calices). L'uretère est modérément dilaté et peut être visible 
jusqu'au promontoire : l'utérus gravide, en deuxième partie 
de grossesse, constitue une bonne « fenêtre » liquidienne 
pour l'observer (fig. 2.62a et b). 

L'uro-IRM peut être utile pour visualiser l'ensemble des 
voies excrétrices et permet grâce aux séquences T2 d'obtenir 
un effet urographique sans injection de produit de contraste 


Fig. 2.62 Dilatation physiologique (hypotonie) de la voie excrétrice urinaire droite, à 4 mois de grossesse. a. Bassinet bien visible en coupe 
frontale, calices non dilatés, uretère lombaire (—) bien visible en raison de l'hypotonie. b. L'uretère lombaire hypotonique (—) mesure 9 mm de dia- 
mètre et il est bien visible à travers la fenêtre liquide du bord droit de l'utérus (Ut). c. Uro-IRM (coupe frontale, c1 et coupe sagittale droite, c2) mon- 
trant la dilatation des voies urinaires supérieures liée à l'hypotonie et la compression urétérale par l'utérus gravide au niveau du détroit supérieur (>). 
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La dilatation pathologique des voies excrétrices (hydroné- 
phrose ou urétéro-hydronéphrose) se différencie de l'hypo- 
tonie par : 
le tableau clinique (douleurs lombaires, coliques néphré- 
tiques, avec ou sans fièvre) ; 
l'importance de la dilatation du bassinet (plus de 30 mm 
à droite et 20 mm à gauche en antéropostérieur) ; 
la dilatation concomitante des calices (plus de 10 mm), et 
parfois la visualisation de l'uretère lombaire ou pelvien, 
toujours pathologique en dessous du promontoire. 
L'uretère pelvien dilaté donne une image kystique en 
coupe transversale, le diagnostic sera redressé par la coupe 
longitudinale et parfois l'observation d'un péristaltisme. 


Un calcul rénal peut être visualisé facilement (hyperé- 
chogène, cône d'ombre) s'il est de volume suffisant et 


REIN GAUCHE 


No.54/53 - 





si les cavités sont dilatées. En l'absence de dilatation, 
la lithiase est plus difficilement visible au sein du sinus 
échogène. 

De même, les calculs urétéraux sont rarement mis en évi- 
dence (fig. 2.63a et b). Cependant, les calculs du bas uretère 
peuvent être parfaitement repérés en échographie vaginale, 
à condition de penser à les rechercher (fig. 2.63c). Par ail- 
leurs, l'étude Doppler des flux urétérovésicaux est intéres- 
sante car leur mise en évidence permet d'apprécier le 
caractère plus ou moins obstructif de la lithiase (fig. 2.63d ; 
E vidéo 2.11). 

Le diagnostic de lithiase urinaire est dans l'ensemble dif- 
ficile en cours de grossesse. Si le tableau clinique le justifie 
(résistance ou récidive), on recourt plutôt actuellement à 
quelques clichés d'urographie, ou à l'uroscan en mode low 
dose ou mieux à une uro-IRM. 


Fig. 2.63 Lithiase du bas uretère. a. Douleurs lombaires et pelviennes gauches à 14 SA. L'échographie ne montre pas de dilatation du rein 
gauche. b. L'échographie pelvienne sus-pubienne ne montre pas d'anomalie annexielle, mais suspecte une petite image échogène rétrovési- 
cale en dessous de l'utérus gravide (—). c. L'échographie vaginale confirme la présence d'un calcul du méat urétéral (1) avec petite dilatation 
de l'uretère pelvien (2). d. La présence du jet uretérovésical (+) en Doppler confirme le caractère partiellement obstructif du calcul ce qui 


explique l'absence de dilatation rénale gauche (voir vidéo 2.11). 


Pyélonéphrite aiguë 

Échographiquement, le rein peut être légèrement aug- 
menté de volume, avec une dilatation des voies excrétrices 
qui est surtout significative à gauche. Mais la structure 
échographique du rein n'est pas forcément modifiée : une 
augmentation de l'échogénicité dans un secteur du rein 
est évocatrice mais ne constitue pas un critère réellement 
fiable. 

La résistance au traitement médical d'une pyélo- 
néphrite doit faire évoquer une complication type pyo- 
néphrite, abcès du rein ou phlegmon périnéphrétique. 
L'abcès du rein est parfois visible en échographie (lacune 
intraparenchymateuse irrégulière) mais le scanner, dans 
cette rare indication, est certainement beaucoup plus per- 
formant pour évaluer la structure du rein et l'atmosphère 
périrénale : il nécessite des clichés très tardifs et donc une 
irradiation plus importante. 


Vessie et cystite 


L'urétérocèle forme une poche liquidienne intravésicale 
(fig. 2.64) très caractéristique, se gonflant avec l'évacuation 
urétérale, accompagnée habituellement d'une dilatation de 
l'uretére pelvien : elle doit faire aussi rechercher une dupli- 
cation des voies excrétrices. 

La cystite isolée et typique est assez rare pendant la 
grossesse. Son diagnostic repose surtout sur la sympto- 
matologie clinique. L'échographie n'est certainement pas 
indispensable, mais elle peut apporter quelques arguments 
complémentaires : 
= l'échogénicité de l'urine n'est pas un signe d'infection (il 

peut s'agir aussi bien de sang, de pus ou de cristaux) ; 
= l'œdème de la paroi est fréquent dans les vraies cystites 

aiguës douloureuses (épaisseur > 5 mm); 
= l'hypervascularisation de la muqueuse est possible ; 
= la douleur élective sous la sonde vaginale, à la pression 

légère sur les parois vésicales, est aussi un argument très 

significatif. 
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Pathologie hépatobiliaire 


L'échographie joue un rôle essentiel dans le diagnostic de la 
lithiase vésiculaire et de ses complications. La cholangiogra- 
phie est actuellement remplacée par la bili-IRM. 

La lithiase vésiculaire est relativement banale pendant la 
grossesse, parfois de découverte fortuite lors de l'échogra- 
phie de fin de grossesse en raison du voisinage de la vésicule 
et du fond utérin. En revanche, la cholécystite lithiasique 
est un événement rare au cours de la grossesse. Outre le 
tableau clinique, l'échographie participe au diagnostic 
devant : 
= la présence des calculs; 
= la douleur sous la sonde; 
= l'épaississement de la paroi vésiculaire (supérieur à 3 mm); 
= l'œdème du lit vésiculaire. 

Devant un ictère gravidique, l'échographie couplée au 
bilan biologique et éventuellement complétée par la bili- 
IRM doit permettre de différencier : 

a un ictère lithiasique : calculs vésiculaires, dilatation des 
voies biliaires intrahépatiques et du cholédoque ; 

= une cholestase intrahépatique, sans dilatation des voies 
biliaires intrahépatiques, dont les causes les plus fré- 
quentes sont l'hépatite virale, la cholestase gravidique et 
la stéatose hépatique gravidique (gros foie hyperécho- 
gène), les deux dernières affections présentant un risque 
important pour le fœtus. 


Syndrome appendiculaire 
Le diagnostic d'appendicite est ici compliqué par la pré- 
sence de l'utérus gravide. Devant un syndrome douloureux 
de la fosse iliaque droite, le premier rôle de l'échographie 
est d'éliminer une cause annexielle (kyste de l'ovaire en 
particulier). 

En revanche, la visualisation directe de l'appendice sous 
forme d'une petite image échogène allongée, à paroi épaisse, 
non compressible (fig. 2.65a), mesurant plus de 7 mm de 





Fig. 2.64 Urétérocèle. a. Echo 3D : urétérocèle (—) bombant dans la vessie. b. Doppler couleur : volumineuse urétérocèle (+) avec flux urétéral 
accompagnant le début de son évacuation (—). Source : fig. 2.64a de K. Zouiten. 
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diamètre, occupant la fosse iliaque droite ou d'une collec- 
tion abcédée est possible si l'appendice est superficiel. En 
Doppler, il est souvent possible de repérer des vaisseaux dans 
la paroi appendiculaire qui est hyperhémiée par l'inflamma- 
tion (fig. 2.65b), ceci peut aider au repérage de l'appendice 
en situation profonde notamment rétrocæcale (fig. 2.65c). 
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Fig. 2.65 Appendicite. a. Aspect échographique typique : image 
échogène allongée à paroi épaisse (—). b. Doppler : on repère en 
coupes sagittale et transversale des vaisseaux (—) dans la paroi de l'ap- 
pendice congestif. c. Appendicite rétrocæcale : les vaisseaux, visibles 
dans la paroi épaisse, permettent de mieux visualiser l'appendice en 
partie masquée par le cæcum. 


La découverte d'un épanchement liquidien rétro-utérin 
vient conforter le diagnostic. Quoi qu'il en soit, l'échogra- 
phie n'a de valeur qu'en cas de positivité et, en aucun cas, 
elle ne doit se substituer à la clinique. 
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Vidéo 2.1 Vascularisation circonférentielle caractéristique du 
corps jaune en Doppler 2D. 
a. Corps jaune plein. b. Corps jaune liquidien. 


Vidéos 2.2 a et b Aspect sphérique de la néovascularisation du 
corps jaune en mode 3D surfacique. 


Vidéo 2.3 Double corps jaune sous clomifène. 
Vidéo 2.4 GEU avec sa néovascularisation en Doppler. 


Vidéo 2.5 Kyste lutéal hémorragique. 
Caillots mobilisables lors de l'ébranlement du kyste par la sonde 
vaginale. 


Vidéo 2.6 Kyste lutéal hémorragique Doppler couleur. 
a. Caillots pseudo-végétants avasculaires en Doppler, alors qu'un flux 
dans la paroi du kyste existe. b. Cloisons fibrineuses avasculaires. 


Vidéo 2.7 Doppler couleur. 
Ovaire hyperstimulé avec multiples follicules kystiques séparés par des 
cloisons de stroma dense et hypervascularisé. 


Vidéo 2.8 Artère utérine à 22 SA. 

Le Doppler pulsé montre un flux à basse résistance dans l'artère utérine 
avec disparition du notch protodiastolique, à comparer avec l'artère 
iliaque externe visible juste à côté, mais qui présente un flux à haute 
résistance avec reverse flow et diastole nulle. 


Vidéo 2.9 Varicocèle pelvienne 
Multiples dilatations veineuses plexiformes avec, en Doppler pulsé, 
présence d'un flux veineux modulé par la respiration. 


Vidéo 2.10 Rétention trophoblastique hypervascularisée en 
Doppler couleur. 


Vidéo 2.11 Lithiase du méat urétérovésical 
Jet urétéral visible en Doppler en regard du calcul. 
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Dans la grande majorité des cas, le diagnostic échogra- 
phique précoce de la grossesse est inutile. Pour une femme 
désireuse d'une grossesse, sans facteur de risque particulier, 
se précipiter chez l'échographiste après quelques jours - 
voire quelques heures! - de retard de règles constitue une 
preuve d'impatience bien moderne mais aussi une dépense 
superflue et souvent une source d'anxiété inutile. Pour ces 
impatientes, et leurs médecins, une référence médicale 
opposable (RMO) a rappelé très justement qu'un test bio- 
logique qualitatif, urinaire ou plasmatique, est suffisant. La 
bonne pratique conduit à reporter cette première échogra- 
phie entre 11 et 13 semaines d'aménorrhée (SA) et 6 jours. 

Il en va différemment dans certaines circonstances où la 
reconnaissance d'une grossesse, sa localisation et sa data- 
tion, peuvent constituer une réelle urgence : 
= la grossesse n'est pas désirée et il est particulièrement 

utile de confirmer rapidement son existence et son âge 

pour envisager une interruption volontaire de grossesse 

(IVG), si possible par méthode médicamenteuse : utili- 

sation de la mifépristone (Mifégyne”) qui n'est réalisable 

actuellement que jusqu'à 7 ou 9 SA, selon les conditions 

(mode ambulatoire ou hospitalier) ; 
= il existe une symptomatologie clinique inquiétante pou- 

vant faire évoquer une complication précoce de la gros- 

sesse, essentiellement un saignement ou des douleurs 
pelviennes ; 
= il existe des facteurs de risque de grossesse extra-utérine 

(voir plus bas) et, dans ce contexte, la localisation précoce 

de la grossesse constitue une indication majeure et indis- 

cutable de l'échographie. 

Obsession des cliniciens, la grossesse extra-utérine 
(GEU) est donc devenue une préoccupation majeure pour 
les échographistes dont on attend toujours une précision 
miraculeuse. Malgré les progrès de l'imagerie (voie vaginale, 
Doppler), des zones d'incertitude persistent encore : le doute 
clinique se transforme parfois en doute échographique et la 
plus grande prudence s'impose dans les conclusions. 

L'immense supériorité de l'échographie est quand même 
de souvent permettre un diagnostic d'exclusion de la GEU 
en localisant parfaitement l'œuf à l'intérieur de la cavité 
utérine. De plus, en cas de GEU, la précocité du diagnostic 
permet de prévenir les accidents hémorragiques et surtout 
d'envisager un traitement le plus conservateur possible. 

Trois étapes diagnostiques sont à respecter systématique- 
ment : 
= étape 1, évoquer la possibilité d'une grossesse : ce ques- 

tionnement doit être automatique chez une femme en 

période d'activité génitale, d'autant plus que le contexte 
clinique s'y prête et a fortiori si la patiente nous présente 
un test biologique positif; 

= étape 2, rechercher la grossesse à l'intérieur de l'uté- 

rus : un des éléments essentiels pour éliminer une GEU 
est la découverte d'une grossesse intra-utérine (GIU). 
En effet, l'association GEU + GIU est assez exception- 
nelle (entre 1/6 000 et 1/30 000 grossesses), en dehors 
du contexte des traitements inducteurs de l'ovulation et 
surtout de la fécondation in vitro (FIV). Dans ce dernier 
cas, une étude attentive des annexes par voie endovagi- 
nale s'impose systématiquement, même si l'on voit un ou 
plusieurs œufs se développer dans la cavité utérine. 


= étape 3, rechercher la grossesse en dehors de l'utérus, si 
elle n'est pas visible dans l'utérus. 

Le diagnostic « précoce », dans ce chapitre, concerne les 
grossesses très jeunes et/ou de dimensions réduites, pou- 
vant poser des problèmes diagnostiques, donc en gros les 
6 premières semaines d'aménorrhée (ou moins de 7 SA). 
Sur le plan sémantique, on confond parfois «œuf» (ou «sac 
ovulaire ») et «embryon» : on parlera ici d'œuf pour dési- 
gner l'ensemble du produit de conception (comprenant les 
enveloppes ovulaires), et d'embryon pour l'unité issue du 
développement du disque didermique formé dans le bouton 
embryonnaire. 


Diagnostic de grossesse (quelle 
que soit la localisation) 


Le développement de l'œuf et de son trophoblaste 

entraîne : 

= la production d'hormone chorionique gonadotrope 
(HCG) par le trophoblaste et c'est cette hormone qui sert 
de base au diagnostic biologique de grossesse ; 

= sous l'influence de cette HCG, la prolongation de la vie du 
corps jaune qui devient le corps jaune gravidique respon- 
sable d'une forte sécrétion de progestérone entrainant des 
modifications locales (utérines) et générales dans l'orga- 
nisme de la future mère. 


Diagnostic clinique 

Le diagnostic clinique de la grossesse a été la seule méthode 
utilisée pendant de nombreux millénaires, avant «l'inven- 
tion» de la lapine (test historique dit «de la lapine» qui 
consiste à injecter l'urine de la patiente dans l'ovaire d'une 
lapine ce qui provoque une ovulation si cette urine contient 
de l'hormone de grossesse). Rappelons que le développe- 
ment d'une grossesse s'accompagne habituellement d'un 
retard de règles, d'une augmentation de volume des seins, de 
petits signes digestifs (nausées) et neurosensoriels (somno- 
lence, modification du goût). Mais l'absence de symptômes 
cliniques, on le sait bien, ne permet jamais d'éliminer for- 
mellement la grossesse. 

Rappelons également que la grossesse s'accompagne de 
modifications utérines : augmentation de volume (même 
si l'œuf est extra-utérin), ramollissement, glaire cervicale 
épaisse (un aspect de glaire limpide de type péri-ovulatoire 
élimine presque sûrement la possibilité d'une grossesse). 
Enfin, toute grossesse, même normale, peut s'accompagner 
de petits signes faussement inquiétants : douleur et pesan- 
teur pelvienne, métrorragies minimes (ou fausses règles 
dites «anniversaires »). 


Échographie précoce 
L'échographie précoce, en dehors de la visualisation de l'œuf, 


et avant elle, retrouve deux signes associés quasi obligatoires : 
le corps jaune de grossesse et l'endomètre décidualisé. 


Corps jaune de grossesse 


C'est un corps jaune typique, souvent volumineux, volon- 
tiers kystique (fig. 3.1, et voir fig. 2.1 et 2.2). C'est aussi un 
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Fig. 3.1 Ovaire et corps jaune. a. Transformation du follicule (1) en corps jaune (2) après l'ovulation : petite cavité en forme d'étoile et hyper- 
trophie de la granulosa entourée d'un anneau vasculaire. b. Présence d'un corps jaune récent (—), typique, avec une image triangulaire. c. Corps 
jaune discret « plein », simplement marqué par une hyperéchogénicité (+). d. Petite image kystique de 22 mm (+) : l'anneau vasculaire, un peu à dis- 
tance du kyste (épaisseur de la granulosa), permet d'affirmer que c'est un corps jaune. e. L'anneau couleur confirme la présence du corps jaune (+). 
Source : fig. 3.1a d'après Catala M. Embryologie : développement précoce chez l'humain. Issy-les-Moulineaux : Masson; 2006. 
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corps jaune «obligatoire» qui témoigne de l'ovulation car 
sans ovulation, pas de grossesse. 

Dans tous les cas, il est souligné par un signal Doppler 
intra-ovarien a tres basse résistance, annulaire en mode 
couleur. Dans tous les cas également, c'est un «beau» corps 
jaune, bien vascularisé, ce qui est logique car il est le fruit 
d'une ovulation de bonne qualité puisqu'elle a pu conduire 
à une fécondation. À contrario, des ovaires au repos, petits, 
sans signe vasculaire de présence d'un corps jaune, rendent 
peu probable le diagnostic de grossesse. 

Le repérage du corps jaune gravidique est souvent facile 
lorsqu'il présente une image pseudo-kystique liquidienne 
(fig. 3.1b, et voir fig. 2.1a), parfois de forme étoilée ou 
triangulaire, finement échogène. L'image est entourée d'une 
zone échogène (granulosa hypertrophiée, fig. 3.1d, et voir 
fig. 2.1c) elle-même cerclée par un anneau vasculaire en 
Doppler couleur (voir fig. 2.1b, 2.2a et b). Le repérage est 
plus difficile en cas de corps jaune «solide», entièrement 
occupé par la granulosa (fig. 3.1c), et il faudra parfois 
interroger chaque ovaire en Doppler couleur pour l'iden- 
tifier (fig. 3.1d). Connaître le côté de l'ovulation est rare- 
ment utile sauf en cas de suspicion de GEU. En effet, dans 
l'immense majorité des cas, la GEU est située du même côté 
que le corps jaune. 

Par ailleurs, le corps jaune de grossesse ne présente aucun 
caractère spécifique par rapport à un corps jaune non gra- 
vidique, la seule différence réside dans sa persistance. Il n'y 
a pas non plus de différence dans l'aspect échographique 
selon le siège de la grossesse, intra- ou extra-utérin. 


Endomèetre décidualisé 


L'implantation de l'œuf dans la cavité utérine est un phé- 
nomène extrêmement complexe et précis. La réceptivité de 
l'endomètre est assez brève et la «fenêtre» d'implantation 
dure 48 à 72 heures, entre le 20° et le 23° jour du cycle (du 6° 
au 8° jour après la fécondation). On notera que cette brève 
fenêtre est tout à fait spécifique de la cavité utérine car l'œuf 
a la capacité de s'implanter ailleurs à n'importe quel moment 
dans les autres tissus de l'organisme maternel (GEU). 
La « décidualisation » est la transformation histologique 
subie par l'endomètre en cas de grossesse : 
= augmentation de volume et multiplication des fibro- 
blastes du stroma (= chorion de la muqueuse) qui se 
chargent en nutriments (glycogène) en vue de l'arrivée 
de l'œuf et qui deviennent les cellules dites déciduales, 
caractéristiques ; 
= œdème du stroma avec modifications de la matrice extra- 
cellulaire qui devient plus lâche pour faciliter la pénétra- 
tion de l'œuf; 
= dilatation des tubes glandulaires avec hypersécrétion ; 
= allongement et déroulement des artérioles spiralées (qui 
deviendront les artères utéroplacentaires). 
Histologiquement, cette décidualisation n'est pas spé- 
cifique de la grossesse intra-utérine et s observe également 
en cas de GEU ou parfois de traitements progestatifs. Elle 
concerne seulement la partie superficielle de l'endomètre où 
se développera l'œuf et qui deviendra la couche compacte 
de la caduque. En revanche, la partie profonde ne se déci- 


dualise pas et deviendra la couche spongieuse qui persistera 
dans l'utérus après la délivrance. 

La décidualisation est indispensable pour permettre le 
processus de la nidation : adhésion de l'œuf à l'épithélium 
endométrial, franchissement de l'épithélium et invasion de 
la muqueuse par le trophoblaste qui se forme à la surface de 
l'œuf. Elle est indispensable aussi pour limiter cette pénétra- 
tion qui dépend d'une régulation précise entre des facteurs 
de croissance provenant de l'interaction endomètre-tro- 
phoblaste et un système inhibiteur des enzymes protéo- 
lytiques du trophoblaste. La décidualisation intervient 
également dans le phénomène de tolérance immunitaire 
de cette allogreffe. Cette transformation obéit à un double 
déterminisme : 
= avant tout, un déterminisme général et hormonal sous 

l'influence des sécrétions ovariennes cycliques. La déci- 

dualisation ne peut se produire que sur un endomètre 
préparé par la sécrétion d'abord estrogénique en début 
de cycle, puis progestative par la progestérone du corps 
jaune après l'ovulation. Ce corps jaune est très rapide- 
ment « dopé» par l'HCG produit par l'œuf dès l'implanta- 
tion (et même un peu avant) mais la présence de l'œuf et 
son implantation ne sont pas indispensables à la décidua- 
lisation de l'endomètre; 

= un déterminisme local complémentaire, lié à des inte- 

ractions multiples entre le blastocyste et l'endomètre, y 

compris une action locale de l'HCG, induisant une réac- 

tion localisée qui s'étend ensuite à l'ensemble de la cavité 
utérine. 

Échographiquement, l'endomètre décidualisé est peu 
différent de l'endomètre de la phase lutéale (sécrétoire) mais 
il est souvent plus abondant (10-15 mm ou plus) car il a 
poursuivi plus longtemps sa croissance. Il est modérément 
échogène de façon diffuse (fig. 3.2a et b), avec souvent une 
couche basale plus échogène car elle n'est pas concernée par 
l'œdème (voir plus bas fig. 3.34c). On n'observe pas non 
plus l'aspect prémenstruel, très échogène et homogène, avec 
un liseré clair périphérique (fig. 3.3a et b). En revanche, cet 
endomètre peut parfois présenter des petites glandes kys- 
tiques (fig. 3.2b), ce qui constitue évidemment une source 
de confusion. À l'opposé, un endomètre absent, atrophique 
(fig. 3.3c), en dehors d'un saignement récent, ou un endo- 
mètre mince hypo-échogène de type estrogénique (fig. 3.3d) 
permettent, a priori, d'exclure une grossesse. Prudence tou- 
tefois car un aspect d'endomètre fin ne permet pas d'exclure 
avec certitude la GEU. 

L'étude Doppler de la vascularisation endométriale peut 
être intéressante, mais elle dépend étroitement de la qualité 
du matériel et des conditions d'examen. La décidualisation 
de l'endomètre s'accompagne d'un développement des 
artérioles spiralées qui s'apparentent a un réseau capillaire 
à circulation lente. Avec un système Doppler sensible, la 
vascularisation endométriale est souvent détectable en deu- 
xième partie de cycle (fig. 3.2c et d) et il s'agit alors d'un 
flux lent, discret, peu ou pas pulsatile : cet aspect n'est donc 
pas spécifique de l'utérus gravide. En revanche, le contact 
puis l'envahissement du trophoblaste déterminent locale- 
ment une angiogenèse intense puis la colonisation des vais- 
seaux endométriaux par des cellules trophoblastiques (voir 


Chapitre 3. Diagnostic précoce des grossesses intra-utérines et extra-utérines 


2 13-8rmm 





95 


Fig. 3.2 Endométre et grossesse. a. Aspect d'endomètre décidualisé : épaisseur augmentée (14 mm), échogénicité moyenne, renforcement 
basal. b. Endomètre décidualisé avec renforcement basal assez net (aspect en trois bandes) et une petite lacune (—) qui peut correspondre à un 
œuf ou une glande kystique. c. Endomètre en début de phase sécrétoire avec un aspect en anneau post-ovulatoire et des flux artériolaires qui 
commencent à apparaître dans l'endomètre. d. Endomètre en phase lutéale (sécrétoire). Le Doppler montre les flux lents (<2 cm/s) des artérioles 
radiées pénétrant la muqueuse (2) à partir des artères arquées du myomètre (1). 


plus bas fig. 3.7a à c). La découverte d'un flux artériel dans 
l'endomètre (et non pas dans le myomètre adjacent) est en 
faveur de la présence de tissu trophoblastique (donc d'une 
grossesse vivante ou non), surtout si la vitesse dépasse 
15 cm/s. Mais, là encore, l'interprétation sera prudente car 
un polype intracavitaire peut aussi présenter ce type de vas- 
cularisation (voir plus bas fig. 3.7d). 


Diagnostic biologique 
Dosage de l'HCG 


Le dosage biologique de la grossesse de grossesse repose 
exclusivement sur la recherche de l'HCG par des méthodes 
immunologiques d'une grande spécificité. L'HCG est 
une glycoprotéine formée de deux chaînes ou sous-uni- 
tés : la chaîne alpha commune avec d'autres stimulines 
hypophysaires (en particulier la luteinizing hormone ou 
LH) et la chaîne bêta qui est plus spécifique. Actuellement, 
on dose toujours la B-HCG. Il existe des tests qualitatifs 


qui se positivent a partir d'un certain seuil (10 a 100 mil- 
liUI/mL) dans le sang ou dans les urines. Le simple test 
qualitatif urinaire, soit un autotest vendu en pharmacie, 
soit un test en laboratoire, est généralement suffisant et 
il est préconisé par les RMO frangaises. Cependant, dans 
toute situation a risque de GEU, on préférera toujours 
un dosage plasmatique quantitatif qui permet une étude 
dynamique ultérieure et qui peut actuellement étre obtenu 
en moins d'une heure dans la plupart des laboratoires. 
Mais la disponibilité du diagnostic biologique n'est pas 
toujours immédiate et, dans ce cas, la clinique peut encore 
servir ! 

L'HCG devient détectable dans le sang dès le jour de 
l'implantation (J21 ou même un peu avant car le blastocyste 
sécrete de l'HCG dès son «éclosion » de la zone pellucide), 
c'est-à-dire nettement avant le retard de règles. Dans le cas 
d'une grossesse normale, le taux d'HCG augmente très rapi- 
dement, en doublant toutes les 48 heures jusqu à la 7° SA. Ce 
taux va ensuite augmenter plus lentement jusqu à un plateau 


96 Echographie en pratique obstétricale 


Fig. 3.3 Endomètre : grossesse improbable... 





D 5.11mm 


a. Endomètre échogéne et homogène bordé par un liseré clair : aspect prémenstruel. b. Endomètre 


hyperéchogène et halo clair périphérique : aspect prémenstruel et grossesse improbable. c. Cavité linéaire, endomètre absent, atrophique ou début 
de cycle : grossesse improbable. d. Endomètre peu abondant (épaisseur 5 mm), hypo-échogène, de type estrogénique : grossesse improbable. 


atteint vers 9-10 SA puis décroître progressivement. Un 
taux stable ou augmentant insuffisamment (moins de 50 % 
sur 48 heures) témoigne a priori d'une grossesse arrêtée. 


La quantité d'HCG produite est directement liée à la 


quantité de tissu trophoblastique qui dépend elle-même de 
la taille de l'œuf. Sur une grossesse normalement évolutive, 
quelle qu'en soit la localisation, on en se fixer les normes 
d'interprétation suivantes (tableau 3.1) : 


HCG < 10 milliUI/mL : pas s de grossesse, ou plus exacte- 
ment pas de trophoblaste actif; 

HCG entre 10 et 500 milliUI/mL : présence d'une grossesse, 
dimensions ovulaires encore trop faibles pour un repérage 
échographique (seuil abaissé a 300 pour certains auteurs) ; 
HCG entre 300-500 et 1000 milliUI/mL : l'œuf mesure 
1 a3 mm et il sera souvent repérable par voie vaginale s'il 
est dans l'utérus; 

HCG entre 1000 et 7000 milliUI/mL : au-dessus de 1000, 
un œuf intra-utérin devrait être visible par voie vagi- 
nale, si les conditions d'examen sont normales. Cepen- 
dant, Mol et al. (1998)', dans une large étude prospective, 





! Référence complete a la fin du chapitre. 


HCG plasmatique (milliUl/mL) Échographie 


G-échographie. 


<10 Pas de grossesse 
10-500 Œuf intra-utérin non visible 
500-1000 Œuf intra-utérin visible 1 fois 


> 1000 ou 1500 (selon les 


sur 3 par voie vaginale 


Œuf normalement visible par 


auteurs) voie vaginale* 

> 2500 Œuf normalement visible par 
voie sus-pubienne 

> 7000 Œuf avec vésicule ombilicale 
visible 

> 10000 Embryon avec activité cardiaque 


* Si HCG supérieur à 1000 et œuf non visible par voie vaginale, suspicion de 
GEU. 


préconisent l'utilisation d'un seuil de 1500 milliUi/mL 
(NP3). Ce seuil de «visibilité» doit être porté à 2500 par 
voie abdominale; 
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a HCG > 7000 milliUI/mL : un œuf intra-utérin est tou- 
jours visible avec un tel taux, et il contient une vésicule 
ombilicale caractéristique (et au-delà de 10000, l'embryon 
et l'activité cardiaque sont habituellement retrouvés). 

Le Collège national des gynécologues et obstétriciens 
français (CNGOF) ajoute d'autres recommandations pour 
l'interprétation du taux d'HCG : 
= si le taux d'HCG est inférieur à 2000 milliUI/mL, une 

augmentation de ce taux, lors d'un contrôle 48 heures 

plus tard, inférieure ou égale à 15 % confirme l'absence 
d'évolution de la grossesse ; 

= si la localisation du sac gestationnel est indéterminée, la 
cinétique du taux d'HCG (croissante, stable ou décrois- 
sante) ne permet pas d'exclure une GEU; 

= si la localisation du sac gestationnel est indéterminée par 
voie vaginale, et si le taux d'HCG dépasse 3500 milliUI/ 
mL, une grossesse intra-utérine évolutive peut être exclue 
(donc la GEU devient très probable). 

Le binôme « HCG supérieur à 1000 et œuf non visible » 
est donc un élément fondamental d'orientation vers le 
diagnostic de GEU. Malheureusement, cet argument peut 
quand même être pris en défaut en cas de grossesse inter- 
rompue : l'œuf peut être aplati, dissimulé dans des caillots 
ou surtout déjà évacué, alors que le taux d'HCG est encore 
franchement positif. Cependant, le contexte est souvent évo- 
cateur (contractions utérines, expulsion de débris ovulaires) 
et surtout le contrôle biologique après 48 heures montrera 
l'effondrement du taux d'HCG. 


Dosage de la progestérone 


Le dosage de la progestérone (Pg) plasmatique a été pro- 

posé dans la stratégie diagnostique de la GEU. Le taux 

plasmatique de ce stéroïde reflète la vitalité du corps jaune 

ovarien et le maintien du corps jaune dépend de la sécré- 

tion de l'HCG par l'œuf d'où une relation théorique entre 

progestérone et qualité de l'œuf. Chez les femmes à risque, 

l'étude de la progestéronémie pourrait être intéressante : 

= une Pg supérieure à 25 ng/mL exclurait la GEU (sensibi- 
lité de 97,5 %); 

= une Pg inférieure à 5 ng/mL implique une évolution 
anormale et un curetage utérin est autorisé sans crainte, 
afin de discriminer une GEU d'un avortement; 

= une Pg entre 5 et 25 ng/mL nécessite de confronter ce 
résultat aux indices cliniques et échographiques. 

En pratique, cette sensibilité de la progestéronémie n'est 
pas retrouvée par tous les auteurs, ce qui est logique car elle 
reflète seulement (et indirectement) la qualité de l'œuf et en 
aucune façon sa localisation. Ce n'est que lorsque le diagnos- 
tic de GEU est posé qu'il pourrait être intéressant d'évaluer, 
par cette méthode, l'évolutivité de la grossesse pour orienter 
le choix thérapeutique. 

Concernant la progestérone, la recommandation du 
CNGOEF est la suivante : « En cas de dosage de la progestéro- 
némie chez une patiente avec une grossesse de localisation 
indéterminée, un seuil inférieur à 3,2 ng/ml permet d'ex- 
clure une grossesse intra-utérine évolutive. » Par localisation 
«indéterminée », il faut comprendre «rien de visible dans 
l'utérus ». Ceci confirme le faible apport de ce dosage en cas 
de suspicion de GEU, en particulier pour le diagnostic diffé- 
rentiel entre grossesse ectopique et fausse-couche. 


Grossesse intra-utérine : 
diagnostic précoce 


Remarque 
Voie vaginale ou abdominale ? 


Il est préférable de commencer tout examen gynécologique ou 
obstétrical par voie abdominale, même aux urgences. En effet, la 
qualité des sondes abdominales actuelles permet bien souvent 
de répondre à l'ensemble des questions sans passer par la voie 
vaginale sous réserve d'une étude techniquement irréprochable. 
Si la voie vaginale est nécessaire, il conviendra d'expliquer rapi- 
dement à la patiente pourquoi et comment on pratique l'examen 
pour la mettre en confiance. De nos jours, avec la multiplication 
des plaintes, il convient d'être prudent. Certain(e)s praticien(ne) 
s ne sembarrassent pas d'explications préalables à l'examen, ce 
qui peut être très mal vécu, les patientes n'étant pas forcément 
au courant du déroulement d'une échographie gynécologique 
qui est parfois leur première échographie. 


Diagnostic échographique de certitude 
immédiatement possible 


Il existe un sac ovulaire? avec embryon 
et activité cardiaque 


Nous ne détaillerons pas ici les aspects évidents du début de 
grossesse ni l'embryologie qui sont traités au chapitre 4. 

L'embryon est théoriquement visible, par voie endovagi- 
nale, lorsque sa longueur se situe entre 1 et 2 mm, c'est-à-dire 
vers 5 semaines et 2 jours (ou 22-23 jours de grossesse). À 
cette date, il faut le rechercher au contact de la vésicule ombi- 
licale (fig. 3.4a et b), le plus souvent dans un secteur compris 
entre la vésicule elle-même et la paroi trophoblastique. Au 
début, l'écho embryonnaire forme plutôt un épaississement 
de la paroi de la vésicule ombilicale puis, entre 5,5 et 6 SA, sa 
longueur devient égale au diamètre de la vésicule dont il com- 
mence à s'écarter. Dans de très bonnes conditions, on peut 
individualiser la membrane amniotique (fig. 3.4c et d). 

L'activité cardiaque est habituellement repérable dès 
que l'embryon est visible. Parfois même, c'est ce petit 
mouvement cyclique qui permet d'identifier l'embryon 
punctiforme. Les battements du tube cardiaque se voient 
parfaitement en mode B et leur fréquence peut s'évaluer en 
mode TM : l'étude en mode Doppler pour faire «entendre 
le coeur» est déconseillée a ce stade de développement 
(principe de précaution, voir chap. 1 : Effets biologiques 
des ultrasons) et il faudra l'expliquer aux parents deman- 
deurs. Embryologiquement, les premiers battements car- 
diaques s'observeraient vers 22-23 jours de grossesse (5 SA 
et 2 jours) et le repérage échographique est presque simul- 
tané : la présence d'une activité cardiaque témoigne donc 
d'une datation égale ou supérieure à 5 SA et 3 jours. Le 
rythme cardiaque initial est habituellement assez lent (90 à 
100 bpm) puis augmente rapidement pour atteindre 110 à 
140 bpm, 10 jours plus tard, vers 7 SA. 





? «Ovulaire» est utilisé au sens de relatif à l'œuf (et non à l'ovule) ; «sac 
ovulaire» est synonyme de «sac gestationnel». 
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Fig. 3.4 Grossesse embryonnée, activité cardiaque présente, 5°-7° SA. a. Vers 5,5 SA, aspect habituel, l'embryon (—) mesure entre 2 et 3 mm, mal 
défini, formant un épaississement de la vésicule ombilicale. b. Vers 6 SA, l'embryon forme un petit cylindre de 3,5 mm de long. La vésicule ombilicale est 
à 4 mm. Le neuropore antérieur vient de se fermer et l'ensemble « prosencéphale-V3-V4 » (—) forme une image liquidienne plus ou moins bien visible 
(variabilité de la mesure de l'embryon selon la qualité de l'image). c. 5 SA et 5 jours. L'écho embryonnaire (1) mesure 3 mm, la vésicule ombilicale (2) 
3 mm, le diamètre moyen du sac ovulaire 15 mm. La petite cavité amniotique (3) commence à être visible. Cœlome extra-embryonnaire (4). d. 6 SA et 
4 jours. L'embryon (e) commence à s'écarter de la vésicule ombilicale (VO). Cœlome externe : *; cordon ombilical : CO; membrane amniotique : >. 


Il existe un sac gestationnel 
avec une vésicule ombilicale 


La présence d'une vésicule ombilicale (VO) au sein d'une 
image de sac (fig 3.4, 3.5 et 3.8) permet d'affirmer qu'il s'agit 
d'un sac ovulaire et donc d'éliminer un pseudo-sac gesta- 
tionnel. L'image de vésicule ombilicale est très caractéris- 
tique et, en pratique, la fausse image de vésicule ombilicale 
est exceptionnelle dans un ceuf intra-utérin. Cependant, on 
verra plus loin a propos de la GEU (figure 3.27c et d) que de 
fausses images de VO peuvent se rencontrer dans des fol- 
licules ou kystes ovariens fonctionnels (dédoublements ou 
ponts de granulosa). 

La vésicule ombilicale ou vésicule vitelline (secondary 
yolk sac) forme une petite structure liquidienne arrondie 
(bulle) à contenu anéchogène et à paroi visible, habituelle- 
ment fine. Elle s'individualise à la fin de la 5° SA en même 
temps que se délimite l'embryon, mais elle est toujours 
visible avant l'embryon. On la repère initialement entre 4 SA 


+ 5 jours et 5 SA + 1 jour sous forme de deux échos paral- 
lèles (fig. 3.8a), séparés de 1 à 2 mm, excentrés au contact 
de la paroi ovulaire (diamètre ovulaire moyen entre 6 
et 10 mm). Rapidement, quelques jours plus tard, la tota- 
lité du contour apparaît nettement (fig. 3.8b et c) avec un 
diamètre moyen qui augmente rapidement pendant la 5° SA 
(de 1,5 à 3-4 mm) puis plus lentement ou même demeure 
stable entre 6 et 10-12 SA. 

Certains auteurs ont décrit, par voie abdominale, un 
aspect de « double bulle » correspondant à la cavité amnio- 
tique initiale siégeant entre la vésicule ombilicale et la paroi 
trophoblastique : cet aspect, observé vers 5 SA, nous paraît 
surtout être la projection (encore abusive) des schémas 
embryologiques sur l'écran de l'échographe : la membrane 
amniotique et la cavité amniotique commencent à se voir 
plus tard, au plus tôt vers 6 SA (fig. 3.4c). En revanche, un 
aspect de double bulle peut s'observer en cas d'arrêt d'évolu- 
tion de la grossesse (voir plus loin). 
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Fig. 3.5 Grossesse intra-utérine — difficulté d'examen. a. Voie sus-pubienne : utérus rétroversé, il s'agit peut-être d'un œuf utérin (>). b. Voie 
vaginale : diagnostic de certitude avec la découverte d'une vésicule ombilicale (—). 


Au total, des éléments ci-dessus, on peut retenir que dans 

des conditions normales : 

= un sac ovulaire de plus de 10 mm (diamètre interne 
moyen) devrait contenir une vésicule ombilicale ; 

= un sac ovulaire de plus de 16 mm (diamètre moyen) 
devrait contenir un embryon vivant ; 

= un embryon de 4 mm ou plus devrait présenter une acti- 
vité cardiaque. 


Grossesse embryonnée et interrompue (œuf mort) 


Voir Chap. 4 : Rétention d'œuf mort ou avortement manqué 
(missed abortion). 

A partir d'un certain développement de l'œuf, le diagnostic 
de grossesse intra-utérine interrompue est habituellement 
évident et immédiat. Le sac contient un embryon dépourvu 
d'activité cardiaque ou motrice, typique par sa forme et aussi 
sa structure peu échogène, gommée, homogène, en rapport 
avec la lyse tissulaire (voir plus loin fig. 3.10). 

Un écho embryonnaire bien identifiable de 2-3 mm pour- 
rait ne pas encore présenter d'activité cardiaque par pause 
ou retard de mise en route : ceci a été signalé mais ne s'ob- 
serve plus en pratique, sans doute en raison des progrès de 
l'imagerie. Toutefois les recommandations (CNGOF 2014) 
proposent un contrôle à 7 jours ou plus avant d'affirmer 
l'arrêt de la grossesse en présence d'un embryon sans activité 
cardiaque de moins de 7 mm. D'assez nombreux praticiens 
considèrent ces limites comme intenables dans la pratique : 
= "7mm", c'est beaucoup car le cœur bat visiblement dans 

la quasi totalité des embryons de 3 mm ; 
= "= ou > 7 jours, cest beaucoup également et très difficile 

sur le plan psychologique. 

Il n'est sans doute pas indispensable d'imposer ici des 
règles et règlements. Il faut s'adapter au cas par cas et pro- 
poser un contrôle dans un délai “raisonnable”. Il faut aussi 
se rappeler que la mort d'un embryon, même millimétrique, 
peut imposer un travail de deuil d'une gravité insoupçonnée. 


Situations douteuses 


Schématiquement, cinq situations sont possibles : 

a les conditions d'examen sont mauvaises; 

= il s'agit d'un œuf trop jeune et trop petit pour contenir 
vésicule ombilicale et/ou embryon; 


il s'agit d'un œuf non évolutif ou œuf clair (blighted 
ovum); 

= il s'agit d'une image «piège», il n'y a pas de grossesse; 

= l'avortement spontané, l'expulsion en cours ou la réten- 
tion ovulaire partielle peuvent constituer des difficultés 
diagnostiques même si le contexte clinique est différent. 
L'avortement est abordé au chapitre 4. 


Mauvaises conditions d'examen 


Un utérus mal visible par voie sus-pubienne (fig. 3.5a) impose 

de recourir à la voie vaginale (fig. 3.5b). Si les conditions 

d'examen restent insuffisantes (obésité, grand utérus, fibro- 

myome, cicatrices), les mesures suivantes peuvent être prises : 

= faire ou refaire le dosage de l'HCG plasmatique afin de 
surveiller l'évolution ; 

= renouveler l'échographie après 48 heures en cas de non- 
visualisation d'un œuf intra-utérin associé à un contrôle 
d'HCG plasmatique après avoir exploré la totalité du pel- 
vis à la recherche d'un sac extra-utérin ; 

= proposer, comme le font certaines équipes, un curetage 
explorateur si les taux d'HCG n'augmentent pas suffi- 
samment, afin de «trancher » entre GIU ou GEU (mais 
cette procédure paraît un peu expéditive et brutale !) ; 

= garder à l'esprit que, dans le doute, la suspicion de GEU 
l'emporte toujours, ce qui implique une surveillance rap- 
prochée et parfois même la ccelioscopie de diagnostic, 
bien que cette situation devienne de plus en plus rare. 


Œuf trop petit et trop jeune 


Vers 4 SA, c'est-à-dire à la date prévue des règles, il est 
souvent possible d'observer un œuf de 1 à 2 mm par voie 
endovaginale. La première image de sac ovulaire est une 
formation arrondie, transsonique, siégeant dans un endo- 
mètre échogène, épaissi, mesurant 10 à 15 mm d'épaisseur. 
La ligne cavitaire reste rectiligne et l'image siège assez près 
de cette ligne car la nidation vient de s'achever. La paroi du 
sac ovulaire est fine, la couronne trophoblastique ne s'est 
pas encore développée (fig. 3.6a et b). À ce stade, sur le plan 
morphologique, il est impossible de différencier un œuf 
d'une petite glande kystique endométriale (sauf en s'aidant 
du Doppler couleur, voir plus loin). 
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Fig. 3.6 Grossesse intra-utérine, voie vaginale. a. Petit œuf siégeant immédiatement sous la ligne cavitaire (=). b. Endomètre d'épaisseur 
normale avec un aspect en trois bandes, ligne cavitaire non soulevée, œuf intramuqueux de 2 mm (>). c. Œuf intramuqueux avec soulèvement 
de la ligne cavitaire (=). d. 4 SA et 5 jours. Le sac ovulaire (SO) est toujours de forme arrondie. Le trophoblaste (T) périphérique commence a 
s'individualiser. e. 4 SA et 5 jours. Coupe sagittale de l'utérus par voie endovaginale. Endomètre échogène et épaissi au sein duquel on note un 
œuf, arrondi et trans-sonique mesurant 4,5 mm de diamètre moyen (—). f. 5 SA et 2 jours. Coupe transversale du fond utérin. Le sac ovulaire (SO), 


toujours de forme arrondie se centralise progressivement vers la cavité utérine (+). 
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Fig. 3.6 Suite. g. 5 SA et 4 jours. Coupe transversale du fond utérin. Le sac ovulaire (SO) arrondi est de localisation et d'aspect habituel. La cavité 
utérine contient une petite zone liquidienne (—). h. La coupe coronale obtenue en mode volumique permet de situer précisément la localisation du 
sac gestationnel (—) au sein de la cavité utérine. i. et j. Corrélations écho-embryologiques aux 13-14 jours de grossesse (4 SA). i. Représentation 
«3D » d'un œuf de 15 jours. Le bouton embryonnaire s'est pédiculisé dans le blastocèle qui devient le cœlome externe. Le diamètre global de l'œuf 
est d'environ 2,5 mm et il est complètement enfoui dans l'endomètre. j. Le diamètre externe de l'œuf est d'environ 2-3 mm et le diamètre interne 
de 1,5 à 2 mm. On note les proportions respectives de la cavité, de l'amnios, de la vésicule vitelline et de l'embryon : à ce stade, la seule structure 
« macroscopique » est la vésicule. Sources : fig. 3.6/ d'après Tuchmann-Duplessis H, Haegel P Embryologie, travaux pratiques et enseignement dirigé. 
Fasc 1 : embryogenèse, étapes initiales du développement, annexes, placenta. Paris : Masson; 1975; fig. 3.6j d'après Encha-Razavi FẸ Escudier E. 


Embryologie humaine, de la molécule à la clinique. Issy-les-Moulineaux : Elsevier Masson; 2008. 


Vers 4,5 SA, l'image liquidienne ovulaire devient plus 
évocatrice avec apparition d'un contour hyperéchogène 
correspondant à la couronne trophoblastique, le diamètre 
interne atteignant 3 à 4 mm. L'œuf est encore totalement 
inclus dans l'endomètre (fig. 3.6c). 

À 5 SA, le diamètre interne de l'œuf atteint 7 à 10 mm 
et l'œuf devient visible par voie sus-pubienne. La couronne 
trophoblastique s'épaissit et l'œuf commence à faire sail- 
lie dans la lumière utérine (fig. 3.6d à f), soulevant la ligne 
cavitaire où il existe parfois une petite zone liquidienne 
triangulaire sans conséquence clinique (fig. 3.6g). Sans être 
réellement nécessaire, le mode volumique peut illustrer la 
situation du sac à l'intérieur de la cavité utérine (fig. 3.6h). 
La vésicule ombilicale et l'embryon vont ensuite devenir 
visibles, confirmant le diagnostic de grossesse (fig. 3.6i et j : 
corrélations écho-embryologiques). 


Devant une image «kystique» intracavitaire, mesurant 2 à 
10 mm, on retiendra en faveur du diagnostic d'œufintra-utérin : 
l'œuf initialement intramuqueux : toutefois, il est parfois 
possible d'observer un sac ovulaire plus ou moins mobile 
dans la cavité, c'est très rare et cela correspond à un retard 
ou à un échec d'implantation car la «fenêtre» endomé- 
triale est très courte; 
la couronne trophoblastique : cette couronne échogène 
et homogène différencie rapidement l'œuf d'une glande 
kystique ; 
la croissance : un œuf normal grossit d'environ 1 mm par 
jour à cette période et rapidement apparaîtront les struc- 
tures embryonnaires, la vésicule ombilicale puis l'embryon. 
Le Doppler couleur (fig. 3.7a à c) permet de repérer 
l'hypervascularisation qui se développe dans l'endomètre 
et le myomètre adjacent, au contact du trophoblaste, dès 
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Fig. 3.7 Grossesse très jeune, Doppler. a. Retard de règle de 2-3 jours. Doppler «énergie » positif (>) dans l'endomètre à côté d'un sac 
ovulaire (SO) de 2 mm. b. Doppler couleur intramuqueux (=>), à proximité d'un petit «kyste » = grossesse. c. Sac ovulaire de 4,5 SA, un néo- 
vaisseau (—) bien visible longe la couronne trophoblastique. d. Image piège : polype muqueux contenant une grosse glande kystique (+) et son 


vaisseau nourricier (>). 
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Fig. 3.8 Sac ovulaire et vésicule ombilicale. Echographie par 
voie vaginale. a. A 5 SA et 1 ou 2 jours. La vésicule ombilicale 
mesure 2 mm et produit deux petits échos parallèles (>). Le dia- 
mètre moyen de l'œuf est de 7,5 mm. L'embryon n'est pas encore 
visible. b. Même age de grossesse mais réglages différents : la vési- 
cule ombilicale forme une structure annulaire de 2 mm dans un œuf 
un peu aplati. c. Voie vaginale : œuf de 9 mm et vésicule ombilicale 
de 3 mm. 
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l'implantation de l'œuf. La cartographie couleur montre 
assez souvent une artériole à trajet linéaire, très proche de 
l'image ovulaire. Mais on ne retrouve pas d'encorbellement 
vasculaire tout autour de l'œuf. Un signal couleur serait 
même parfois identifiable dans la zone d'implantation avant 
même la visualisation du sac ovulaire et le retard de règles. 
Ce flux artériolaire résulte de l'ouverture et de la coloni- 
sation des artères spiralées par le trophoblaste. Il résulte 
également d'une angiogenèse locale créant une néovascu- 
larisation. Ce flux présente une résistance basse (index de 
résistance ou IR = 0,40 à 0,50) avec des vitesses systoliques 
dépassant le plus souvent 15 cm/s. Un flux aussi intense 
(très semblable à celui d'un corps jaune) ne se rencontre pas 
dans un endomètre normal. Mais on restera prudent car un 
polype muqueux (fig. 3.7d) ou une hyperplasie polypoide 
de l'endomètre peuvent contenir des flux artériels assez 
semblables : le terrain et l'âge ne sont habituellement pas les 
mêmes et, surtout, le test biologique de grossesse est négatif. 


Le diagnostic de grossesse interrompue est retenu dans les 
circonstances suivantes (CNGOF, SOGC) : 

ceuf dont la moyenne des trois mesures est supérieure 

à 25 mm sans embryon visible, c'est-à-dire un œuf clair; 

œuf intra-utérin sans apparition d'embryon au contrôle 

à 14 jours quelle que soit sa taille; 

œuf mort tardif contenant un embryon bien identifiable 

de plus de 7 mm mais sans activité cardiaque (diagnostic 

de certitude, voir plus haut). 

Pour beaucoup de cliniciens, les délais de contrôle recom- 
mandés par le CNGOF dans le diagramme de la fig. 3.12 
posent un problème. On en comprend très bien la rigueur 
scientifique mais l'application est difficile au quotidien. Ces 
indications paraissent assez théoriques et elles sont notées 
en grade C (faible niveau de preuve). Quand on fait part à 
une future mère d'un doute sur la qualité de sa grossesse, la 
renvoyer à 11 jours c'est très long ... et 14 jours, c'est trois 
jours de torture en plus. En pratique, 5 à 7 jours (7 à 10 jours 
pour la SOGC) paraissent plus tenables sur le plan psycho- 
logique, même si cela engendre quelques contrôles inutiles 
mais nécessaires sur le plan psychologique. Il est de notre 
responsabilité médicale de s'adapter au cas par cas. 

Un sac ovulaire hypotonique, irrégulier, plus ou moins 
aplati, vide ou contenant une petite structure embryon- 
naire résiduelle, peut en revanche poser le problème d'un 
pseudo-sac ovulaire. Devant une telle image liquidienne, 
un contrôle échographique respectant les recommanda- 
tions ci-dessus permettra de trancher. On pourra cependant 
rechercher les arguments permettant de l'étiqueter comme 
sac ovulaire : 

le signe classique de la double couronne échogène 

(fig. 3.9a et b) permet d'individualiser un anneau tro- 

phoblastique entouré d'un anneau muqueux (caduque). 

L'anneau trophoblastique peut être fin, atrophique, fai- 

blement échogène ou au contraire épaissi (fig. 3.9c), lacu- 

naire voire multikystique (fig. 3.94); 
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un reliquat embryonnaire : un petit écho périphérique, 
plus ou moins dense, dans un sac anéchogène est quand 
même évocateur, même sans l'activité cardiaque, d'un 
œuf embryonné mort (fig. 3.10a et fig. 3.11b et c); 

une bulle amniotique, arrondie et à paroi fine, mesu- 
rant 5 à 10 mm (et parfois un peu plus), est quelque- 


fois retrouvée dans un œuf dit «clair » et cet aspect est 
assez caractéristique (fig. 3.11a). Parfois cette bulle est 
flanquée d'un deuxième anneau qui peut correspondre 
à la vésicule ombilicale (ou a une dégénérescence kys- 
tique de l'embryon), réalisant l'aspect en « double bulle » 
également caractéristique. La vésicule ombilicale est 


LI 
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Fig. 3.9 Œuf clair. Voie vaginale. a. Œuf clair (x) mesurant 27 mm de diamètre moyen, sans vésicule vitelline ou embryon visibles. Tropho- 
blaste : 1; endomètre : 2; myomètre : 3. b. Couronne trophoblastique (1), endomètre qui devient la caduque (2), cavité utérine avec un peu de 
sérosité ou de sang (3). c. Cavité hypotonique, trophoblaste épaissi, reliquat de la vésicule ombilicale (—) aplatie et à paroi épaisse. d et e. 10 SA, 
œuf clair de 30 mm. d. Le trophoblaste présente des lacunes (+) finement échogènes contenant un flux sanguin très lent. e. En Doppler «énergie », 
la plupart des flux sont trop lents pour donner un signal franc, sauf en avant (>). 
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Fig. 3.10 Grossesse embryonnée non évolutive. a. 8 SA. L'embryon (LCC) est petit pour l'âge gestationnel (8 mm) sans activité cardiaque au 
sein d'un amnios hypotonique et plissé (—). La vésicule ombilicale (2), de taille normale est dans un cœlome externe (+) de petit volume. b. 10 SA. 
Le volume du sac ovulaire est en accord avec l'âge de la grossesse. En revanche, le volume de la cavité amniotique (—) et la longueur embryon- 
naire (LCC = 14 mm) sont anormaux, trop petits. De plus l'activité cardiaque est absente. 





Fig. 3.11 Œuf clair et bulle amniotique, voie vaginale. a. Petit œuf avec une grande bulle amniotique (—) et un trophoblaste (+) hypertro- 
phique. b. Aspect de « double bulle » : la grande bulle est l'amnios (elle contient un petit reliquat embryonnaire) et la plus petite est la vésicule 
ombilicale. c. Avortement en cours. Aspect en double bulle de l'œuf qui est proche de l'orifice externe du col (=>). La bulle amniotique contient un 
écho embryonnaire punctiforme. Elle est de plus petit volume que la vésicule ombilicale. 
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généralement plus petite que la bulle amniotique, elle 
est volontiers plus épaisse et parfois déformée. La bulle 
amniotique est toujours très fine, régulière mais on la 
repérera surtout si elle contient un petit écho embryon- 
naire (fig. 3.11b et c); 

a le Doppler : un sac ovulaire non évolutif peut contenir un 
flux Doppler lent qui résulte de l'ouverture des flux arté- 
riolaires dans les lacunes trophoblastiques pendant encore 
quelques jours ou semaines (fig. 3.9e). Ce type de flux 
Doppler ne se retrouve pas dans l'endomètre ou dans un 
pseudo-sac. 

Au total, avec les réserves exprimées plus haut, on rap- 
pelle les recommandations du CNGOF (fig. 3.12) : 

= sac gestationnel vu sans vésicule vitelline et diamètre 
moyen (moyenne des trois diamètres) inférieur à 25 mm 
= contrôle échographique à 14 jours qui doit retrouver 
un embryon avec activité cardiaque; 

= sac gestationnel vu avec vésicule vitelline sans embryon 
= contrôle échographique à 11 jours qui doit retrouver 
un embryon avec une activité cardiaque ; 

= sac gestationnel avec embryon inférieur à 7 mm sans 
activité cardiaque = contrôle échographique à au 
moins 7 jours qui permet d'affirmer l'évolutivité ou l'ab- 
sence d'évolutivité de la grossesse. 


Images «pièges » 

Les problèmes de diagnostic différentiel se posent le plus 
souvent avant l'apparition de la vésicule ombilicale et de 
l'embryon, c'est-à-dire jusqu'à 6 SA en cas de grossesse 
évolutive, et parfois plus tardivement pour une grossesse 
non évolutive. On discutera donc les autres images «liqui- 
diennes » de l'utérus. 


Images endométriales 


Les kystes glandulaires (fig. 3.13) forment de petites images 
liquidiennes pouvant atteindre 2 à 3 mm, souvent multiples 
en cas d'hyperplasie glandulo-kystique. Elles peuvent simuler 
un œuf de 4 à 4,5 SA, ou même une môle hydatiforme débu- 
tante. En revanche, les kystes glandulaires intracervicaux ne 
devraient pas prêter à confusion en raison de leur topographie. 


Images myométriales sous-endométriales 

Il peut s'agir : 

= de myome en nécrobiose (fig. 3.14) avec son centre liqui- 
dien parfois très trompeur; 

= de myome en transformation œdémateuse, prenant 
parfois un aspect très «liquide» (fig. 3.15); 
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Fig. 3.12 Surveillance échographique en cas de grossesse jeune d'évolutivité douteuse, d'après les recommandations du CNGOF, 
2014. (LCC : longueur craniocaudale; VO : vésicule ombilicale). Il s'agit de recommandations (de grade C), et non de références médicales oppo- 
sables (RMO). Elles peuvent paraître excessives, difficilement applicables voire intenables sur certains points. Il parait psychologiquement difficile 
d'imposer 14 jours d'attente (ou plus) pour un contrôle d'évolutivité (voir texte). 
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Fig. 3.13 Images liquidiennes intramuqueuses. a. Endomètre en phase sécrétoire débutante (aspect en trois bandes) avec un kyste glandulaire 
(+). b. Hypertrophie glandulokystique avec de nombreux petits kystes. 


surtout, d'une adénomyose utérine, formant des diverti- 

cules, ou de microkystes, parfois cernés d'une couronne 

échogène par décidualisation de la paroi (fig. 3.16). 

La situation extra-endométriale de ces images devrait 
redresser le diagnostic. 


Images intracavitaires 


Elles se résument à trois possibilités : 
les rétentions liquidiennes vraies, type hématomé- 
trie (échogénicité variable dans le temps, pas de paroi 
propre, contexte de malformation génitale ou post-IVG), 
hydrométrie (contexte très différent de cancer de l'en- 
domètre ou de métrite sénile) ou pyométrie (contexte 
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Fig. 3.15 Myome, transformation cedémateuse. Myome (—) cedé- 
mateux. Pas de véritable problème diagnostic en raison de l'échogéni- 
cité et du siège de la lésion. 


Fig. 3.14 Myome, nécrobiose aseptique. a. Volumineux myome en 
nécrobiose (voies vaginale à gauche et sus-pubienne à droite), à forme 
liquidienne kystique (+). b. Myome en nécrobiose avec un centre liqui- 
dien avasculaire, pouvant simuler un sac ovulaire (—). 
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Fig. 3.16 Adénomyose. a. Petite image kystique (=) dans le myomètre antérieur, sous un endomètre peu abondant (donc grossesse peu pro- 
bable). b. Retard de règles de 3 jours et HCG à 500. Endomètre lutéal (+) épais mais mal limité. Petit kyste d'adénomyose à distance de la cavité, 
dans le myométre (—) : la grossesse est ailleurs... c. Petit kyste (>) dans le myomètre fundique, avec une paroi tapissée d'une couche d'endomètre 
lutéinisé, bien séparée de l'endomètre intracavitaire (+). d. Piège : un œuf de 5 SA au fond de la cavité utérine, au-dessus de deux diverticules (—) 
d'adénomyose simulant un début de grossesse double ou triple. Les petits kystes d'adénomyose sont dans le myomètre et la paroi du plus gros 
est lutéinisée. e. Grossesse et adénomyose (5 SA). Coupe frontale de l'utérus. Il existe un sac ovulaire (+) d'aspect habituel, légèrement excentré, 
entouré d'une couronne trophoblastique épaisse. On retrouve deux petits kystes d'adénomyose dans le myomètre fundique (>). 
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infectieux). Parfois on note la présence d'un niveau de 
sédimentation ou de caillots flottants permettant d'élimi- 
ner un sac ovulaire (fig. 3.17a et b); 

les polypes ou myomes intracavitaires. Le polype 
fibreux et le myome à dôme sous-muqueux sont hypo- 
échogène mais n'ont pas l'aspect liquidien « kystique » 
d'un petit œuf ( fig. 3.18a et c). En revanche, le polype 





125 mm 





muqueux glandulo-kystique (fig. 3.18b et d) est un piège 
presque parfait avec parfois un kyste unique entouré 
d'endomètre échogène et surtout un pédicule vasculaire 
en mode Doppler (fig. 3.7d). 

le classique pseudo-sac qui constitue un diagnostic dif- 
férentiel parfois délicat mais que l'échographie vaginale a 
nettement simplifié. Le pseudo-sac ovulaire intra-utérin 





Fig. 3.17 Rétentions liquidiennes intracavitaires. a. Rétention hématique (hématométrie) avec un niveau de sédimentation (—) et un endo- 
mètre peu abondant, sous traitement progestatif. b. Hématométrie (+) avec caillots flottants et endométre abondant (—). 


POLYPE 


Fig. 3.18 Polypes intracavitaires. a. Polype fibreux central entouré d'endomètre sécrétoire. b. Polype glandulaire échogène contenant deux 
glandes kystiques. c. Polype de la corne utérine (>). Mode volumique triplan : on note également l'empreinte d'un fibrome sous-muqueux dans 
l'autre corne (+). d. Polype glandulaire (+) contenant une grosse glande kystique, réalisant un faux œuf presque parfait. 
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est une forme particuliere et trompeuse de réaction 
déciduale de l'endomètre. Il associe une hypertrophie 
endométriale plus ou moins marquée avec la présence 
de liquide intracavitaire correspondant soit à une sécré- 


tion muqueuse, soit à un saignement (hématométrie). 
Des aspects voisins peuvent parfois s'observer en cas 
d'hyperplasie de l'endomètre, de traitements hormonaux, 
d'infections utérines (endométrites), voire même en tout 


début de règles. Une analyse attentive de l'image doit per- 

mettre d'éviter l'erreur et les pseudo-sacs se font beau- 

coup plus rares avec l'examen endovaginal. Le diagnostic 
différentiel repose sur les arguments suivants (fig. 3.19 et 

70): 

— la localisation du sac : l'implantation d'un œuf nor- 
mal est souvent excentrée, latérale, laissant visible la 
ligne cavitaire à côté de lui, alors que le pseudo-sac est 
médian puisque formé d'un simple sac d'endomètre 
qui tapisse toute la cavité, 

Pseudosac — la structure : la grossesse intra-utérine forme une 
«double couronne » échogène (caduque + tropho- 
blaste, fig. 3.204), alors que le pseudo-sac n'est formé 
que d'une seule couronne endométriale, 

— le contenu : le pseudo-sac ne contient ni vésicule, ni 
embryon mais un liquide souvent finement échogène. 
Cependant, un repli muqueux ou un petit caillot 
peuvent simuler un embryon mort, ce qui est un piège 
véritable, 














Fig. 3.20 Pseudo-sac et «vrai» sac gestationnel. a. HCG à 400 UI/L. Pseudo-sac (+) avec une seule «couronne » formée d'endomètre (—) avec 
un contenu finement échogène (= GEU). b. Pseudo-sac formé d'une «couronne endométriale » aplatie (1) entourant une petite hématométrie 
finement échogène (2). Présence de quelques petits kystes endométriaux (le plus grand est en fait un petit œuf, donc un vrai sac gestationnel). 
c. Pseudo-sac au-dessus d'un stérilet au cuivre : hématométrie entourée d'une simple couronne d'endomètre (—). Il s'agit ici de sang mais un 
aspect identique serait observé en cas d'endométrite sévère avec rétention purulente (très rare en pratique). d. Grossesse de 7 SA. «Double cou- 
ronne » de trophoblaste (1) et d'endomètre (2). 


Chapitre 3. Diagnostic précoce des grossesses intra-utérines et extra-utérines 111 





Fig. 3.21 Grossesse gémellaire, diagnostic précoce. a. Œuf de 
9 mm où l'on retrouve deux échos (—) traduisant la présence de 
deux vésicules ombilicales = grossesse gémellaire monochoriale de 
5 SA. b. Un seul sac ovulaire mais deux vésicules ombilicales d'envi- 
ron 3 mm = c'est une grossesse monochoriale et il existe forcément 
deux embryons qu'il faut rechercher au contact des vésicules, soit 
d'emblée soit après quelques jours. On commence à deviner l'une des 
deux membranes amniotiques (—). c. Deux œufs bien séparés avec 
deux vésicules ombilicales, un peu avant 6 SA = grossesse gémellaire 
dichoriale. 


- le Doppler : formé d'endomètre, le pseudo-sac ne 
contient pas de flux lents de type trophoblastique 
comme sur la figure 3.9e, maïs peut parfois contenir 
des flux centripètes de phase lutéale comme sur la 
figure 3.2d. 


L'expulsion d'un œuf peut présenter des aspects échogra- 
phiques très variés et variables : voir chapitre 4. 


Remarque 


L'échographie précoce des grossesses gémellaires (fig. 3.21) et 
multiples sera développée largement au chapitre 18, en par- 
ticulier les aspects de pseudo-deuxième sac. Paradoxalement, 
l'évaluation des grossesses gémellaires est plus facile et plus 
fiable en tout début de grossesse. La différence entre gros- 
sesse monochoriale et dichoriale est toujours évidente, alors 
qu'elle devient impossible en fin de grossesse pour des fœtus 
de même sexe. 

Pour le diagnostic de type de gémellité, l'aspect évolue rapi- 
dement pendant les premières semaines mais entre 5 et 6 SA, 
c'est très facile. La grossesse dichoriale est évidente avec deux 
sacs ovulaires distincts, au sein desquels une vésicule ombili- 
cale puis un embryon peuvent être individualisés. La grossesse 
monochoriale présente toujours un seul sac ovulaire dans lequel 
vont apparaître successivement deux vésicules ombilicales puis 
deux embryons. À 7-8 SA, la forme dichoriale présente deux 
œufs qui commencent à s'accoler mais restent séparés par une 
délimitation épaisse et échogène. Le ou les amnios deviennent 
visibles et le type de grossesse monochoriale peut être précisé : 
diamniotique si deux amnios autour des deux embryons sont 
visibles, monoamniotique si une seule membrane entoure les 
deux embryons. 


Sur 1000 grossesses débutantes et reconnues, au moins 15 
vont s'implanter ailleurs que dans la cavité utérine. Cela 
représente donc environ 15 000 cas par an en France, 
sachant qu'une partie des GEU passe certainement inaper- 
cue par régression spontanée : la grossesse s'interrompt et se 
résorbe sur place, la chute hormonale entraîne un saigne- 
ment qui est interprété comme un simple retard de règles ou 
une fausse couche précoce. 

La grossesse est donc dite extra-utérine ou ectopique et 
on la trouvera un peu plus de 9 fois sur 10 dans la portion 
libre et mobile de la trompe utérine ou trompe de Fal- 
lope (fig. 3.22). La figure 3.23 donne la fréquence relative 
des diverses localisations, car c'est un élément impor- 
tant à considérer quand on évoque la GEU. En général, 
c'est la partie la plus large et la plus distale de la trompe, 
l'ampoule tubaire, qui accueille la grossesse : grossesse 
ampullaire, assez loin de la corne utérine, avec des pos- 
sibilités d'expansion assez importante. Plus rarement, la 
grossesse simplante dans les 3 ou 4 premiers centimètres 
qui constituent l'isthme tubaire (grossesse isthmique) 
beaucoup plus étroit, avec des risques de rupture beau- 
coup plus précoce. 
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Fig. 3.22 Grossesse extra-utérine (aspects anatomiques et opératoires). a. Petite GEU (—) dans l'isthme tubaire (1 : corne utérine; 
2 : ampoule tubaire; 3 : pavillon tubaire; 4 : ovaire). Partie étroite de la trompe, GEU très proche de l'utérus, risque élevé de rupture de 
la trompe. b. Hématosalpinx. Saignement intratubaire (=) et dilatation de l'ampoule (+) donnant l'aspect de trompe «aubergine». c. Très 
volumineux hématosalpinx en cœlioscopie, soulignant les capacités d'extension de la trompe. d. Grossesse dans l'ampoule tubaire (=) avec 
fissuration de la paroi (1 : isthme tubaire; 2 : pavillon tubaire). e. GEU ampullaire rompue avec début d'évacuation de l'œuf recouvert de son 
trophoblaste (> = isthme tubaire). f. GEU ampullaire rompue après une évolution prolongée (2 mois et demi). La paroi tubaire a été totalement 


envahie par le trophoblaste. 
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Fréquence relative de chaque localisation 
(d’après compilation, à rapporter à 15 
GEU pour 1000 débuts de grossesse) 


Localisations des GEU 


@ Ampullaire (ampoule et pavillon) | 70-75 % 


@) Interstitielle (partie intramurale 
de la trompe) 


©) Angulaire 


© Intramurale (dans cicatrice 
myométriale) 


Fig. 3.23 Localisations de la grossesse extra-utérine. 


| Remarque 


Attention, le terme de grossesse «isthmique » présente une 

ambiguïté car il est aussi utilisé par certains auteurs pour dési- 

gner les grossesses siégeant au niveau de l'isthme utérin, entre 

le corps et le col utérin, dans une cicatrice de césarienne le plus 

souvent. Ici nous désignerons ces grossesses sous le terme de 
|| grossesses intramurales (voir plus loin). 


Dans cet environnement tubaire peu favorable, la gros- 
sesse se développe sans doute plus difficilement. De plus, 
certains œufs sont anormaux (anomalies chromosomiques, 
œufs clairs...) et vont cesser d'évoluer plus ou moins rapi- 
dement. Une proportion non négligeable (mais inconnue 
précisément) des GEU va donc se résorber avant même 
d'avoir provoqué la moindre symptomatologie. Mais si la 
grossesse se poursuit, et quelle que soit la qualité de l'œuf, 
le trophoblaste est capable d'éroder la paroi tubaire, entrai- 
nant un saignement intratubaire (hématosalpinx) puis 
extratubaire (hémopéritoine) et même une rupture tubaire 
complète (fig. 3.22d, e et f). On retiendra que cette évolu- 
tion est assez imprévisible et que ces accidents peuvent se 
voir même sur une GEU en apparence arrêtée, avec des taux 
d'HCG en régression. Une fois sur quatre environ, l'œuf se 
développe suffisamment pour qu'apparaissent une vésicule 





ombilicale et un embryon vivant simplifiant alors la tâche de 
l'échographiste. 

Rappelons la symptomatologie clinique : 

retard de règles; 

douleurs pelviennes qui manquent rarement ; 
métrorragies typiquement noiratres ; 

masse annexielle douloureuse. 


Facteurs de risque de GEU 


Aussi importants pour l'échographiste que pour le clinicien, 

on retiendra les facteurs de risque suivants : 

= les antécédents de pathologie tubaire, c'est-à-dire infec- 

tion, GEU précédente, chirurgie de la stérilité, stérilisa- 

tion tubaire... Toutes les études de ces dernières années 
mettent en évidence une augmentation des GEU. En 

France, le taux de GEU représente 1,7 % des grossesses. 

De nombreux auteurs s'accordent à considérer que la 

forte croissance de l'incidence des GEU observée dans 

les années 1970 et 1980 est liée à l'augmentation de 
fréquence des maladies sexuellement transmissibles 

(MST). Les complications de ces MST, essentiellement 

les salpingites à Chlamydia trachomatis, représentent le 

facteur de risque principal et près de la moitié des GEU 
serait expliquée par la présence d'une séquelle de patho- 
logie infectieuse tubaire; 

la contraception par dispositif intra-utérin et par 

micropilule progestative : 

— le dispositif intra-utérin au cuivre a une action locale 
antinidatoire, il protège donc bien contre l'implanta- 
tion utérine mais ne protège pas contre l'implantation 
tubaire ou ovarienne. Avec ce type de stérilet, il y a 
donc une augmentation relative du risque de GEU, 
mais il n'y a pas d'augmentation absolue : les porteuses 
de DIU au cuivre n'ont pas plus de risque de GEU 
que la population des femmes ne recourant à aucune 
contraception (contrairement à ce qui est souvent 
expliqué et qui inquiète inutilement les porteuses de 
stérilet). 


Remarque 

On lit parfois que les porteuses de stérilet (au cuivre) ont un 
risque de GEU multiplié par deux ou trois par rapport aux uti- 
lisatrices de contraception orale. En réalité, il serait plus juste et 
honnête de souligner que c'est la contraception orale estropro- 





M gestative qui diminue le risque et non le DIU qui l'augmente. 


— le stérilet hormonal au lévonorgestrel (Mirena”, 
Kyleena”, Jaydess”) diminue nettement le risque de 
GEU, car il agit surtout par un puissant effet «bar- 
rière» au niveau de la glaire cervicale, 

— les progestatifs microdosés (micropilule) sont un fac- 
teur de risque reconnu (diminution du péristaltisme 
tubaïire ?). Il en va de même de la pilule du lendemain 
(qui utilise une molécule progestative) ; 

= la procréation médicalement assistée (PMA) avec traite- 
ment inducteur et FIV est un facteur de risque avéré. 

L'induction d'ovulation par le clomifène (anti-estrogène) 
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perturbe le transport ciliaire et multiplie le risque par 4 
ou 5. L'induction de l'ovulation semble avoir un rôle 
prépondérant par rapport à la technique de FIV elle- 
méme. Globalement, le taux de GEU apres FIV serait 
d'environ 4 % avec un peu plus souvent des implantations 
interstitielles ; 

= le tabagisme : une GEU sur cing pourrait être attribuée 
au tabac car la nicotine entraine des troubles de la mobi- 
lité tubaire par altération de la muqueuse ciliée interne 
et par hypocontractibilité. L'augmentation du risque est 
proportionnelle a l'importance de l'intoxication ; 

a l'IVG dite «blanche», ou curetage non productif de tissu 
ovulaire, n'est pas, à proprement parler, un facteur de 
risque mais une circonstance de diagnostic. Le curetage 
endométrial (ou l'hystéroscopie) est d'ailleurs proposé 
par certaines équipes pour faire la preuve de la vacuité 
utérine. 


Signes utérins de la GEU 


Le signe majeur est la vacuité utérine ou plus exactement 
l'absence de sac ovulaire intra-utérin. La ligne cavitaire 
est fine, l'endomètre apparaît échogène, de type lutéal ou 
même hypertrophique (plus de 15 mm), traduisant la trans- 
formation déciduale (fig. 3.24a). Si l'HCG est supérieure à 
1500 milliUI/mL et si les conditions d'examen sont satisfai- 
santes, la localisation ectopique est extrêmement probable. 
Si le dosage est inférieur à 10 milliUI/mL, il s'agit d'un 
retard de règles simple, sans grossesse (avec parfois pré- 
sence d'un gros corps jaune persistant réalisant le syndrome 
de pseudo-grossesse de Halban). Entre 10 et 1000 milliUI/ 
mL, il faudra contrôler l'échographie et l'HCG au bout de 2 
à 3 jours. 

Un aspect plus spécifique de l'endomètre a été décrit 
en cas de GEU : structure dite «en trois couches » (ou 
en trois bandes) hyperéchogènes correspondant à la 
ligne cavitaire centrale et aux deux couches basales sépa- 
rées par deux bandes moins échogènes péricavitaires 
(fig. 3.24b). Cette image correspond à ce que l'on voit 
en phase lutéale débutante (phase sécrétoire précoce) et 


n'a donc pas de caractère spécifique en elle-même sauf 
si elle est associée à un taux d'HCG positif. Mais l'image 
est inconstante et la prudence s'impose toujours car le 
diagnostic de GEU ne peut reposer sur l'aspect morpho- 
logique de l'endomètre, trop variable selon l'état hormo- 
nal, la durée d'évolution et la vitalité de la grossesse, ou 
l'existence de métrorragies. 

L'endomètre décidualisé peut acquérir un volume impor- 
tant, saigner et commencer à se détacher de la paroi uté- 
rine : c'est l'aspect trompeur de pseudo-sac que nous avons 
détaillé plus haut. 


Signes annexiels de la GEU 
Au niveau de l'ovaire 


Un corps jaune est souvent visible en début de grossesse, 
volontiers kystique. Ce corps jaune siège le plus souvent 
(85 % des cas) du même côté que la GEU : l'œuf ectopique 
ou l'hématosalpinx doivent donc être recherchés en priorité 
à proximité de l'ovaire «actif» (fig. 3.25). Il peut parfois se 
constituer un kyste hémorragique, trompeur dans la mesure 
où l'on sera tenté de lui attribuer l'origine des douleurs 
sans chercher plus loin. L'aspect morphologique et le flux 
Doppler du corps jaune n'ont aucun caractère particulier en 
cas de GEU. De même, le flux d'un corps jaune et le flux 
péritrophoblastique d'une GEU présentent assez peu de 
différences d'où l'importance de bien identifier l'ovaire dans 
l'étude annexielle. 


Œuf extra-utérin 


L'œuf embryonné vivant (20 % des cas) en dehors de l'utérus 
constitue l'argument d'évidence fiable à 100 % (fig. 3.26). 
On peut évaluer la distance entre l'œuf et le bord de l'uté- 
rus : au-delà de 2 cm, il est probable que l'œuf se trouve dans 
l'ampoule tubaire, ce qui est relativement rassurant. En des- 
sous de 2 cm, lorsque l'œuf semble très proche de l'utérus, 
il siège probablement dans l'isthme tubaire, ou même dans 
la partie interstitielle, avec un plus haut risque de rupture 
précoce. 





Fig. 3.24 Grossesse extra-utérine : aspect de la cavité utérine. a, b. 6 SA. a. Coupe sagittale de l'utérus : cavité utérine vide et endomètre 
épaissi (1) mesuré à 12 mm. b. Endomètre décidualisé en «trois couches ». 
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Fig. 3.25 Grossesse extra-utérine : corps jaune. a. Grossesse ampullaire embryonnée (geu) au contact de l'ovaire contenant le corps jaune (CJ). 
b. Double couronne vasculaire autour de l'œuf embryonné (1) et du corps jaune voisin (2). c. Œuf extra-utérin non embryonné, à côté de l'ovaire 
contenant le corps jaune (couronne vasculaire), assez caractéristique par sa belle couronne trophoblastique malgré l'absence de vésicule ombilicale 
visible. d. Coupe transversale : entre l'utérus (U) et l'ovaire avec son corps jaune (Ov) présence d'une GEU avec un sac ovulaire bien visible (>). 
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Fig. 3.26 Grossesse extra-utérine : œuf extra-utérin vivant. a. GEU de 7 SA avec embryon de 10 mm et activité cardiaque (148 bpm). 
b. 9,5 SA. Coupe frontale du pelvis. Dans l'utérus on retrouve un aspect de pseudo-sac (*). Sous l'ovaire gauche, on met en évidence un sac ovu- 
laire avec un embryon (—) d'aspect habituel pour l'âge de la grossesse sur lequel on perçoit une activité cardiaque. Il existe un petit épanchement 


sanguin (H) dans le cul-de-sac de Douglas . 
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En l'absence d'un écho embryonnaire avec activité car- 
diaque, on peut retrouver un anneau ovulaire annexiel 
avec une couronne trophoblastique plus ou moins épaisse. 
Il peut alors s'agir d'une GEU très jeune ou d'une GEU 
non évolutive avec un œuf clair. Ce sac ovulaire est surtout 
évocateur lorsqu'il contient une vésicule ombilicale et qu'il 
est nettement séparé de l'ovaire (fig. 3.27a et b). La pré- 
sence d'une image de vésicule ombilicale à l'intérieur d'une 
image kystique n'est cependant pas réellement spécifique 
d'une image d'œuf : en effet, un follicule péri-ovulatoire ou 


un petit kyste folliculaire peuvent présenter un dédouble- 
ment localisé de la paroi (soulèvement en pont de la gra- 
nulosa) qui simule parfois une vésicule ombilicale collée 
à la paroi formant une pseudo-GEU tout à fait trompeuse 


(fig. 3.27c et d). 


On notera également que le sac ovulaire extra-utérin est 
un peu plus souvent hypotrophique, en raison probable- 
ment d'un environnement moins favorable, mais ceci est 
loin d'être constant (et même un œuf qui se développe mal 
peut provoquer une hémorragie interne). 





Fig. 3.27 Grossesse extra-utérine : œuf extra-utérin visible. a. 6,5 SA. L'ovaire droit (1) est porteur d'un corps jaune entouré d'un flux 
Doppler. Proche de cet ovaire, on retrouve un œuf ectopique (2), au sein duquel on met en évidence une vésicule ombilicale (=). Cet œuf est 
entouré d'une double couronne vasculaire. b. 5 SA. Œuf (=), à droite de l'image utérine (x), caractéristique par la présence d'une vésicule 
ombilicale. On note cependant la petite taille du sac ovulaire, par rapport à la vésicule ombilicale, traduisant une hypotrophie assez fréquente en 
cas d'ectopie. c. Pseudo-GEU : image folliculaire avec pont de granulosa (—) simulant une vésicule ombilicale, sous la veine iliaque externe (V). 


d. Pseudo-GEU : petit kyste folliculaire avec dédoublement de la paroi (—). 
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Le signal Doppler autour de la GEU (fig. 3.25b et 3.274) 
traduit l'hypervascularisation de la paroi tubaire au contact 
de l'œuf mais ce développement vasculaire (angiogenèse) 
est assez variable et pourrait constituer un élément pronos- 
tique. Le flux est souvent intense avec des vitesses élevées et 
des résistances très basses, mais parfois les résistances sont 
élevées ce qui correspondrait à une GEU moins «agressive » 
(fig. 3.28) et donc à des orientations thérapeutiques plus 
conservatrices. En pratique, ce paramètre est quand même 
très aléatoire et ne peut suffire à lui seul pour choisir le 
mode de traitement. De plus, il est souvent difficile de savoir 
précisément d'où vient le signal Doppler : arcade artérielle 
tubaire, paroi tubaire ou vaisseaux utérins de voisinage. 

Voir aussi B vidéos 3.1 et 3.2. 








Hematosalpinx 
C'est une trompe dilatée (fig. 3.22b et c) par un gros caillot 
et quelques débris ovulaires (fig. 3.29a). Il s'agit donc d'une 


masse échogène, arrondie ou ovalaire, latéro- et rétro-uté- 
rine, distincte de l'ovaire, rarement trés volumineuse (3 a 
6 cm) car la GEU ou les caillots sanguins peuvent s'éva- 
cuer plus ou moins totalement par le pavillon (avortement 
tubaire). Un anneau ovulaire plus ou moins régulier est 
parfois visualisé a ce niveau (fig. 3.29b). Le Doppler peut 
certes retrouver une hypervascularisation (fig. 3 et d), 


mais celle-ci n'est réellement évocatrice que si elle entoure 
un petit sac trophoblastique. 


[1:14 OUR W wih 
ily aie 15 11 A "1 | ee 
+ Val sey Ves ue 
E7 E. LE ut RCA VI h 


Fig. 3.28 Grossesse extra-utérine : Doppler. a. Flux Doppler à résistance élevée à la périphérie de l'œuf, taux d'HCG en décroissance rapide : 
GEU en voie de régression spontanée. b. Flux Doppler à résistance basse malgré un sac ovulaire plus petit : GEU probablement évolutive et agressive. 





Fig. 3.29 Grossesse extra-utérine : hématosalpinx. a. Coupe latéro-utérine droite par voie vaginale. Présence d'une masse échogène (x), arrondie, 
de 25 mm de diamètre moyen, avec un petit épanchement latéral (—). Dans un contexte de grossesse de 7 SA, avec HCG positif et utérus vide, l'aspect 
est en faveur d'un hématosalpynx. b. Hématosalpinx (—) avec un sac ovulaire (SO) bien visible, contenant un petit écho embryonnaire, entouré d'un 


caillot hétérogène. 
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Fig. 3.29 Suite. c. Coupe transversale basse. En arrière de l'utérus (U), il existe une masse arrondie échogène et vascularisée sans sac ovulaire indivi- 
dualisé, évocateur d'un hématosalpinx (>) d'autant que le taux de B-HCG est positif et que l'utérus est vide. d. A côté de l'ovaire (Ov), on distingue 
une masse échogène (—) avec quelques plages anéchogénes mais sans œuf individualisable. Le Doppler permet de constater que cette masse est 
richement vascularisée en périphérie. Le dosage d'HCG a 7200 conforte le diagnostic de GEU sous la forme d'un hématosalpynx ampullaire. 


Absence de tout signe annexiel 


Il peut s'agir d'une GEU trop petite ou d'une GEU morte 
ou encore de mauvaises conditions d'examen. Le binôme 
« HCG positif + vacuité utérine » reste l'élément primordial. 
Selon le tableau clinique et le niveau des taux d'HCG, on 
sorientera soit vers une surveillance rapprochée, soit vers 
un traitement médical, soit vers une cœlioscopie d'emblée. 

Soulignons ici que, même par voie endovaginale, l'écho- 
graphie pelvienne sera normale dans près d'un quart des cas 
de GEU (lors du premier examen). 


Hémopéritoine 

La GEU saigne en raison d'une érosion des vaisseaux 
tubaires par les villosités trophoblastiques. Le sang s'éva- 
cue progressivement par l'orifice tubaire mais parfois la 
rupture de la trompe ou l'ouverture d'une artère de gros 
calibre peuvent entrainer un saignement massif et une véri- 
table inondation péritonéale (fig. 3.30a). Le sang va former 
quelques caillots autour de la trompe puis s'écouler vers le 
cul-de-sac de Douglas et même remonter dans les gouttières 
pariétocoliques vers les régions diaphragmatiques. 


L'absence de liquide dans le cul-de-sac de Douglas ne 
peut en aucun cas exclure le diagnostic de GEU. 

De même, la présence d'une lame liquidienne n'est abso- 
lument pas spécifique. Le doute, viendra (fig. 3.30b, c et d) : 
= de l'abondance inhabituelle; 
= de l'aspect finement échogène en haute fréquence (épan- 

chement hématique) ; 
= du caractère douloureux sous la sonde. 

L'hémopéritoine moyen ou massif (fig. 3.30e et f) est 
souvent évident, faisant flotter littéralement l'utérus et les 
annexes, remontant dans les gouttières latérales et derrière 
le foie (évident à condition de ne pas oublier que l'échogra- 
phie pelvienne commence par un premier temps abdominal 
avant de passer éventuellement à l'exploration vaginale). 


GEU de siège inhabituel 


Les GEU siégeant en dehors de la portion libre de la trompe 
représentent entre 5 et 10 % des cas, ce qui est loin d'être 
négligeable (voir fig. 3.23). On les retrouve soit beaucoup 
plus loin de l'utérus, dans l'ovaire ou l'abdomen, soit toutes 
proches de la cavité, dans la partie interstitielle de la trompe, 
dans les cicatrices du muscle utérin ou dans l'endocol. 
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GAUCHE 





Fig. 3.30 Grossesse extra-utérine : hémopéritoine. a. Hémopéritoine pelvien important, en coelioscopie, avant aspiration. b. Utérus et endo- 
mètre lutéal (U). Sang liquide et caillots dans le cul-de-sac de Douglas en arrière de l'utérus (+). Douleur sous la sonde. c. Hémopéritoine récent (+) 
compte tenu de l'aspect anéchogène de l'épanchement rétro-utérin. U : utérus. d. Hémopéritoine organisé. L'épanchement rétro-utérin (+), hété- 
rogène et trabéculé est en faveur de la présence de caillots sanguins. U : utérus. e. Épanchement bilatéral (+) dans les gouttiéres pariétocoliques. 


f. Hémopéritoine massif (+), sous le foie (F) et en avant du rein droit (R). 


Ces GEU extratubaires et extracavitaires ne doivent pas 
être négligées, il faut savoir y penser car leur diagnostic est 
plus difficile, leur pronostic souvent plus mauvais et leur 
traitement parfois acrobatique sur le plan chirurgical. De 
plus, leur fréquence augmente et va continuer à augmen- 
ter en raison de l'inflation des césariennes source de gros- 
sesses intramurales (il y aura bientôt plus d'une femme sur 
quatre porteuse d'un utérus cicatriciel) et du développement 


de la FIV avec transfert d'embryon pour les grossesses 
interstitielles. 

Hors urgence vitale, l'IRM sera précieuse pour bien pré- 
ciser le siège de ces grossesses, et donc leur risque évolutif. 


La grossesse interstitielle se développe dans le trajet intra- 
myométrial du conduit tubaire donc dans l'épaisseur du 
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myométre (fig. 3.31). A ce niveau, le muscle est épais, bien 
vascularisé et souple, ce qui peut permettre un développe- 
ment assez prolongé de l'œuf, possible jusque vers 3 mois. 
Spontanément, l'évolution se fait habituellement vers la 


Fig. 3.31 Grossesse interstitielle — coelioscopie. a. La corne utérine 
gauche (+) est boursouflée par le développement de l'œuf : fond uté- 
rin (U), trompe (S) et ovaire (O). b. Ici, c'est la corne droite (C) qui est 
distendue. Le cul-de-sac de Douglas (D) est rempli de sérosité héma- 
tique. c. La corne utérine (+) est rompue avec hémopéritoine dans le 
cul-de-sac de Douglas. 





rupture brutale avec hémorragie grave, voire cataclysmique 
(mortalité beaucoup plus élevée que pour la GEU tubaire 
habituelle). 

La grossesse angulaire s'implante et se développe au 
niveau de l'ostium tubaire tout au fond de la corne utérine, 
plus ou moins à cheval sur la cavité et la portion intersti- 
tielle. L'expansion ovulaire peut donc se faire vers la cavité, 
au-delà de 3 mois et même parfois jusqu à terme. Le risque 
de rupture serait moindre, mais il reste quand même élevé 
tout au long de la grossesse, expliquant quelques ruptures 
utérines tardives (3° trimestre) et apparemment inexpli- 
cables. Cependant, cette localisation est assez souvent asso- 
ciée à un avortement précoce. 

Grossesses angulaires et grossesses interstitielles sont 
souvent confondues ce qui est logique car les positions sont 
très voisines de même que la symptomatologie et les compli- 
cations. En théorie, la grossesse interstitielle se développe en 
dehors de l'insertion du ligament rond sur la corne utérine 
et la grossesse angulaire se trouve dans l'axe de cette implan- 
tation. Cette distinction devient particulièrement théorique 
en présence d'une rupture de la corne utérine avec hémopé- 
ritoine massif! 


Remarque 

Le terme de grossesse «cornuale » (cornual pregnancy) est 
parfois utilisé mais dans des acceptions très diverses selon les 
auteurs. Il peut ainsi désigner seulement la grossesse intersti- 
tielle ou l'ensemble des grossesses angulaires et interstitielles. 
Mais on utilise aussi ce terme pour la grossesse siégeant dans 
la corne rudimentaire associée à un utérus pseudo-unicorne. 
Enfin, on parle aussi de grossesse cornuale lorsque l'œuf se 
développe dans un moignon tubaire restant après salpin- 
gectomie (il s'agit en réalité d'une grossesse dans l'isthme 
tubaire). 


Ces deux localisations donnent une image de sac ovu- 
laire anormalement excentré (fig. 3.32 et 3.33), entouré de 
myomètre et faisant saillie sur la droite ou la gauche du fond 
utérin, en gonflant le contour utérin au niveau de la corne : 
cette déformation est plus marquée et plus précoce pour la 
grossesse interstitielle. Le sac ovulaire : 

reste au contact de la muqueuse utérine en cas de gros- 

sesse angulaire ; 

est séparé de la cavité utérine vide par au moins quelques 

millimètres de myomètre en cas de grossesse interstitielle ; 

est séparé de plus de 2 cm de la cavité en cas de grossesse 
siégeant dans l'isthme tubaire. 

Les données de la littérature sur le diagnostic et la prise 
en charge sont assez imprécises, parfois contradictoires faute 
de séries vraiment significatives. Pour les uns, ces grossesses 
seraient précocement et fortement douloureuses, mais pour 
beaucoup d'autres les signes cliniques sont souvent tardifs 
expliquant les découvertes surprises lors d'une hémorragie 
interne brutale. En réalité, les grossesses qui se compliquent 
précocement sont plutôt les GEU tubaires de la portion 
isthmique. 

Le diagnostic précis reste souvent difficile, en particulier 
dans le contexte d'une urgence hémorragique ou doulou- 
reuse. Il faudra suivre attentivement les contours externes 
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Fig. 3.32 Grossesse interstitielle. a. Voie vaginale. Œuf de 8 SA siégeant en dehors de la cavité, a une distance d'environ 15 mm de l'endo- 
mètre. Le myomètre entoure l'œuf et la corne utérine est nettement « gonflée » par le développement de l'œuf. b. Voie vaginale. Œuf (1) avec sa 
couronne trophoblastique et sa vésicule ombilicale, bien séparé (=) de l'endomètre cavitaire (2). c. Voie vaginale. Coupe transversale : la grossesse 
interstitielle (=>) déforme le contour utérin et elle est bien séparée (—) de l'endomètre. d. Voie vaginale. Reconstruction 3D qui montre bien l'œuf 
interstitiel (=>) déformant la corne utérine (avec une petite vésicule ombilicale). e. Voie vaginale. Autre image de grossesse interstitielle (=). U : uté- 
rus. f. Grossesse interstitielle après méthotrexate (2 mois, HCG négatif). Kyste résiduel dans la corne utérine (—). U : cavité utérine. 
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Fig. 3.33 Grossesse angulaire. a. Voie sus-pubienne : œuf excentré (+) et hématome (—) dans la corne utérine et le ligament large. b. Voie 
vaginale, même grossesse : un œuf de cette taille (8 SA) doit normalement occuper une position centrale. Cependant, l'œuf reste en contact avec 
l'endomètre et peut être considéré comme angulaire. c. Grossesse coincée (—) dans la corne utérine droite. Malgré la présence d'un petit embryon 
vivant et d'une vésicule ombilicale, l'œuf se développe mal avec un sac trop petit et un taux d'HCG nettement bas. d. Reconstruction 3D. Œuf (=) 
tout au fond de la corne utérine gauche, probablement angulaire. e. 6 SA. Coupe frontale en mode 3D. Le sac ovulaire (=) avec sa vésicule ombi- 
licale est visible au niveau de la corne utérine droite à distance de la cavité utérine (x), décidualisée, hyperéchogène. 
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de l'utérus ainsi que l'endomètre pour reconnaître ces gros- 
sesses cornuales et les différencier : 
d'une grossesse normale en position simplement excen- 
trée (fig. 3.34); 





Fig. 3.34 Faux aspect de grossesse angulaire (6 SA). Coupe trans- 
versale du fond utérin. Il s'agit d'une grossesse intra-utérine excen- 
trée proche de la corne utérine gauche. L'épaisseur du myomètre (1) 
en regard de l'implantation tubaire est respectée et l'aspect de l'œuf 
paraît habituel. 
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ou surtout d'une grossesse sur utérus double ou cloisonné 

qui est un phénomène nettement plus fréquent (fig. 3.35 

et voir fig. 2.26 et 2.27). 

Le mode 3D permet parfois une analyse plus simple et 
plus précise (voir chapitre 2, Malformations utérines). 


Il s'agit d'une pseudo-GEU au sens strict, mais le diagnostic 
et la clinique sont les mêmes. Dans la grande majorité des 
cas, il s'agit d'une découverte opératoire (voir fig. 2.25). 


La grossesse intramurale est une grossesse extracavitaire 
plutôt qu'extra-utérine, car elle se développe dans la paroi 
utérine, au sein du myomètre. Dans la grande majorité des 
cas, elle pousse dans une cicatrice et il s'agit presque tou- 
jours d'une cicatrice de césarienne (cesarean scar pregnancy). 
Les autres situations sont anecdotiques : autres cicatrices 
(myomectomie), diverticules d'adénomyose ou myome 
en nécrobiose. Les grossesses intramurales sont rares mais 
l'inflation des césariennes (20,4 % des accouchements 
en France en 2016, plus de 50 % dans d'autres régions du 
monde comme la Turquie et le Brésil) va en augmenter auto- 
matiquement la fréquence : de l'ordre de 1 cas pour 800 uté- 
rus cicatriciels soit environ 200 cas annuels pour la France. 





Fig. 3.35 Grossesse et malformation utérine. a. Utérus cloisonné : développement de la grossesse dans la cavité utérine droite (—); réaction 
déciduale dans la cavité utérine gauche (+). b, c. Utérus bicorne : voie sus-pubienne, aspect particulièrement trompeur... (b); voie vaginale (autre 
grossesse), œuf dans la corne droite (>) et réaction déciduale dans la corne gauche (c). 
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La cicatrice de césarienne siege presque toujours au 
niveau du segment inférieur (voir chapitre 2, Segment infé- 
rieur). En début de grossesse (et en dehors de la grossesse), 
le segment inférieur est virtuel et correspond à la jonction 
du corps et du col (région de l'isthme utérin) : le siège de la 
grossesse intramurale est donc presque toujours le même. 
On pense que la grossesse s'implante préférentiellement 
dans une cicatrice « déhiscente », formant un diverticule de 
la cavité utérine, ou isthmocèle (fig. 3.36a à c), qui peut se 
tapisser d'endomètre et devenir accueillant pour un œuf. 
Le nombre de césariennes antérieures serait un facteur de 
risque, de même que la technique de fermeture utérine ou 
le niveau de l'incision (trop haute, corporéale en cas de seg- 
ment inférieur mal développé). 

Le diagnostic est évoqué devant une cavité utérine 
vide de grossesse mais souvent remplie d'une hémato- 
métrie (fig. 3.36d) pouvant réaliser un pseudo-sac plus 
ou moins trompeur : un anneau trophoblastique est 


retrouvé dans la région isthmique antérieure de l'uté- 
rus (fig. 3.36e et f). Au départ, on pense souvent à un 
œuf en voie d'expulsion mais la position reste figée aux 
contrôles suivants. 

La découverte se fait parfois lors d'un curetage pour IVG 
ou avortement spontané, en présence d'une hémorragie 
inexpliquée et persistante. 


GEU ovarienne 


La grossesse ovarienne est initialement difficile à diffé- 
rencier d'un corps jaune, avant l'apparition d'une vésicule 
ombilicale et d'un embryon. Nous avons vu plus haut qu'un 
follicule pré-ovulatoire peut parfois contenir une fausse 
vésicule ombilicale (fig. 3.27c et d). 

La véritable grossesse ovarienne correspond à l'implanta- 
tion primitive de l'œuf sur l'ovaire (sur la cicatrice de la rup- 
ture folliculaire) ou dans l'ovaire, à l'intérieur du corps jaune. 





Fig. 3.36 Grossesse intramurale sur cicatrice de césarienne. a. Cicatrice de césarienne. Déhiscence (—) sur toute l'épaisseur de la paroi utérine. 
La cicatrice est assez haute, plus corporéale qu'isthmique. € : col; U : cavité utérine. b. Cicatrice de césarienne, utérus rétroversé, voie vaginale : 
isthmocèle (=>), la cavité contient un stérilet hormonal qui se signale par son ombre (+). c. En IRM, cicatrice de césarienne (—) qui creuse une 
cavité irrégulière dans toute l'épaisseur de l'isthme utérin. d. Coupe transversale et sagittale de l'utérus par voie sus-pubienne : image liquidienne 
intracavitaire, avec niveau de sédimentation, correspondant à une hématométrie (x) entourée d'endomètre décidualisé (pseudo-sac). L'œuf est 
implanté dans le myomètre isthmique antérieur au niveau de la cicatrice d'hystérotomie (=). 
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Fig. 3.36 Suite. e. Taux d'HCG élevé (30 000 UI/L) avec des signes de grossesse très marqués. Cavité utérine vide (U) sans signe annexiel en faveur 
d'une GEU classique. Tissu trophoblastique au niveau de la cicatrice de césarienne (+), repéré par son échogénicité et la couronne vasculaire en 
Doppler couleur. f. Cavité résiduelle (+) dans le myomètre isthmique après traitement par méthotrexate. U : cavité utérine. 


Fig. 3.37 Grossesse ovarienne (voie vaginale). a et b. Grossesse intra-ovarienne. Écho embryonnaire visible en a et vésicule ombilicale en b. 
Le parenchyme ovarien est reconnaissable par quelques follicules atrétiques (—). c. HCG plasmatique a 5000 UI. Grossesse ovarienne (1) implantée 
à la surface de l'ovaire, corps jaune (2) et frange épiploïque (3). d. Même GEU qu'en c en Doppler couleur : ce sont bien des vaisseaux ovariens 


qui alimentent la GEU. 
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Il est en pratique difficile de la différencier d'une implantation 
secondaire sur l'ovaire après avortement tubo-abdominal. 

En échographie, le développement est soit central avec 
présence de parenchyme ovarien et de follicules autour de 
l'œuf (fig. 3.37a et b), soit superficiel avec vascularisation 
issue de l'ovaire (fig. 3.37c et d). 


GEU abdominale 


La grossesse abdominale résulte soit d'une fécondation 
abdominale, en dehors de la trompe (forme primitive), 
soit d'un développement initial dans la trompe puis d'une 
greffe secondaire dans le péritoine après avortement tubo- 
abdominal ou rupture tubaire (forme secondaire). Il exis- 
terait un facteur ethnique puisque cette localisation est 10 
à 20 fois plus fréquente chez la femme africaine. Un certain 
nombre de ces grossesses peuvent donner naissance à un 
enfant vivant. Le pronostic maternel est surtout lié au mode 
d'implantation du placenta qui conditionne les difficultés 
de son extraction. 

Au cours des premières semaines de grossesse, la sémio- 
logie échographique est semblable à celle des formes intra- 
tubaires. Au-delà du 1‘ trimestre, le diagnostic peut être 
suspecté en préopératoire sachant que, en pratique, seules 
les grossesses abdominales et, à un degré moindre, les GEU 
interstitielles peuvent se développer sans drame majeur 
jusqu en fin de grossesse. 

Le diagnostic repose sur la découverte d'un utérus vide, 
d'un fœtus à distance de l'utérus et de l'absence d'enveloppe 
myométriale. La localisation placentaire doit être précisée et 
I'IRM sera systématique en dehors d'un contexte d'urgence. 


Grossesse cervicale 


La grossesse cervicale est une localisation exceptionnelle. 
Elle se présente cliniquement comme un avortement incom- 
plet avec saignements persistants. 

Le diagnostic de grossesse cervicale nécessite un abord 
abdominal et vaginal qui permet de retrouver les trois prin- 
cipaux critères de diagnostic (fig. 3.38) : 

1. la cavité utérine est bien visible ; jusqu à l'isthme et elle est 
vide; 

2. présence d'un ceuf en situation basse, dans la région cer- 
vicale. Cet ceuf est identifié par sa couronne trophoblas- 
tique, une VO et un embryon. Si l'embryon est vivant, 
cela exclut a priori un avortement en cours. L'œuf doit 
se situer sous le niveau de l'orifice interne du col (isthme 
utérin) repéré par l'anse de l'artère utérine; 

3. la position de l'œuf reste stable pendant les heures 
suivantes. 

Il ne faudra pas non plus confondre un œuf intracervi- 
cal avec la cavité endocervicale soulignée par la sécrétion 
de glaire, avec un kyste glandulaire intracervical ou avec un 
polype accouché par le col. 


Grossesses hétérotopiques 


L'association d'une GEU et d'une GIU ne constitue pas 
stricto sensu une grossesse gémellaire : on parlera de gros- 
sesse «hétérotopique » ou «ditopique» (fig. 3.39 et voir 
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Fig. 3.38 Grossesse cervicale (voie vaginale). a. Grossesse cervicale. 
L'œuf embryonné (3) avec sa vésicule ombilicale est bien visible dans la 
cavité cervicale, en dessous de l'isthme utérin (2). La cavité utérine (1) est 
vide avec un endomètre décidualisé. b. Grossesse cervicale (=>) avec un 
œuf mort dans le col. Cavité utérine (+) vide avec une hématométrie. Il ne 
s'agit pas d'un avortement en cours car le saignement est minime, il n'y 
a pas de contraction utérine et la position reste stable pendant quelques 
jours (traitement par méthotrexate, élimination spontanée). c. Coupe 
sagittale de l'utérus par voie vaginale. Le sac ovulaire (=), avec sa vésicule 
vitelline, entouré d'une petite zone hématique, est visible dans le canal 
cervical. C : col; U : utérus. Source : fig. 3.38a du Dr A. Abara. 


fig. 18.15). Cette association est spontanément très rare 
p cas on 30 000 grossesses), mais en nette augmentation 
avec la FIV où elle atteindrait près de 1 cas pour 100. 
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Fig. 3.39 Grossesse hétérotopique. a. Voie sus-pubienne. 9 SA. Sac ovulaire intra-utérin (1) d'aspect habituel. Le sac extra-utérin (2) associé 
est hypotonique et ses contours sont irréguliers. b. 8 SA. Coupe transversale du fond utérin. Il existe une grossesse intra-utérine (1) embryonnée 


évolutive et une GEU (2) embryonnée arrêtée. 


Le diagnostic est souvent porté au cours du 1° trimestre 
avec prédominance du tableau de GEU classique (douleur, 
hémopéritoine). Le danger vient évidemment du risque de 
méconnaître l'œuf ectopique devant la constatation échogra- 
phique formelle d'une GIU embryonnée, évolutive ou non. 
Le pronostic est celui de la GEU et un traitement cceliosco- 
pique peut être réalisé avec poursuite de la grossesse intra- 
utérine. Toutefois, l'avortement de l'œuf intra-utérin, certes 
aléatoire, est fréquent. 

En cas de localisation interstitielle, le piège est presque 
parfait : on peut reconnaître les deux œufs qui sont assez 
proches mais ne pas repérer que l'un des œufs siège dans 
la paroi utérine, dans la portion intramurale de la trompe, 
expliquant des douleurs souvent vives qui peuvent préluder 
à la rupture utérine. 


Principales options thérapeutiques 


Dans l'idéal, avec l'expérience et les progrès de l'imagerie, la 
coelioscopie purement diagnostique devrait se faire de plus 
en plus rare et a fortiori la cælioscopie «blanche» : on ne 
devrait entreprendre cette intervention que pour un traite- 
ment chirurgical. En effet, à l'issue du bilan diagnostique, 
deux situations sont schématiquement possibles : 

a la GEU n'est pas clairement visible, c'est donc qu'elle est 
petite ou très jeune et il est possible d'attendre ou d'entre- 
prendre un traitement médical; 

= la GEU est bien visible, il n'y a pas de doute diagnostique 
et la coelioscopie est une des options thérapeutiques. 

En pratique, il reste bien des situations douteuses ou la 
coelioscopie est à la fois l'ultime étape du diagnostic et le 
premier temps du traitement chirurgical. L'obésité, le pel- 
vis cicatriciel, certaines positions de la trompe ou certaines 
localisations ectopiques peuvent rendre l'échographie 
inopérante. Le doute impose donc l'exploration cceliosco- 
pique, ne serait-ce que pour des raisons médicolégales. 

Les progrès médicaux et chirurgicaux, la précocité du 
diagnostic, l'évaluation plus précise de la taille et de la vita- 
lité de l'œuf, une meilleure connaissance de la physiopatho- 
logie ont enrichi considérablement l'arsenal thérapeutique 


qui permet actuellement d'éviter le plus souvent la classique 
laparotomie. 
Le choix thérapeutique se fondera sur : 
= la symptomatologie clinique et la durée d'évolution de la 
grossesse ; 
= la taille de l'œuf ou de l'hématosalpinx; 
= l'importance de l'hémopéritoine; 
= le taux d'HCG plasmatique et, pour certains, de la 
progestérone ; 
a la parité et les antécédents tubaires. 
Les grandes options thérapeutiques sont détaillées 
ci-dessous. 


Traitement chirurgical 


Il peut être soit : 
= radical = salpingectomie; 
= conservateur = salpingotomie (césarienne tubaire). 

Le traitement chirurgical reste le traitement de réfé- 
rence car il est simple et radical. C'est surtout le seul trai- 
tement pour les GEU évoluées ou compliquées (voir plus 
bas) et, accessoirement, pour les patientes désirant une 
stérilisation tubaire. Dans les autres cas, moins aigus, la 
chirurgie sera choisie en cas de contre-indication au trai- 
tement médical. 


Traitement médical 


Il est essentiellement représenté par le méthotrexate par 
voie intramusculaire (IM) en dose unique de 1 mg/kg. Il 
est de plus en plus utilisé. On peut en rapprocher l'injection 
directe dans la GEU du méthotrexate sous échoguidage, par 
voie abdominale ou vaginale. 

Les indications sont encore variables selon les habitudes 
et l'expérience des différentes équipes. Mais générale- 
ment, sauf urgence, le traitement médical est la première 
option envisagée et on commence donc par rechercher 
une contre-indication à cette méthode, ce qui conduit à la 
coelioscopie en cas de: 
= GEU évoluée ou compliquée, c'est-à-dire GEU 

embryonnée à un stade avancé (avec activité cardiaque 
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ou longueur craniocaudale >10 mm ou HCG 

> 10000 milliUI/mL), hématosalpinx de plus de 5 cm 

de diamètre, hémopéritoine inquiétant (la «barre » est 
placée à un niveau variable selon les protocoles) ; 

= patiente non compliante ou surveillance impossible ou 
refus de la méthode; 

= troubles de coagulation ou élévation de transaminases. 

Aussi séduisant soit-il, le traitement médical de la GEU 
impose une surveillance attentive en ambiance chirurgi- 
cale et un suivi biologique souvent prolongé. Toutes les 
séries présentent quelques échecs soulignant que certaines 
grossesses ont une étonnante résistance. Cette option peut 
donc se révéler finalement assez lourde et coûteuse (coût 
financier, jours d'hospitalisation, dosages répétés d'HCG, 
inquiétude de la patiente qui doit être avertie des risques) 
en regard de la solution chirurgicale, rapide et radicale. Les 
mauvaises conditions opératoires peuvent aussi faire pen- 
cher la balance vers le traitement médical. 

Le principal risque du traitement médical est l'erreur 
de localisation de la grossesse avec mise sous méthotrexate 
d'une grossesse intra-utérine non reconnue. Les publi- 
cations se multiplient même si ces erreurs sont rarement 
avouées, les implications médicolégales étant évidentes car 
les risques malformatifs sont élevés pour une grossesse 
« survivante » (de l'ordre de 30 % de malformations cranio- 
faciales, cardiaques, squelettiques ou de retard de croissance 
intra-utérin). 

Dans le cas particulier des GEU de siège intramural, 
interstitiel ou cervical, la mort de l'œuf avec négativation 
de l'HCG laisse en place une cavité plus ou moins régulière, 
véritable fantôme de la grossesse, persistant parfois pendant 
plusieurs mois (fig. 3.32f et 3.36f). 


Abstention thérapeutique 


Cette option repose sur le fait qu'environ 20 % des GEU 
régressent spontanément. Le vrai problème est qu'il n'est 
pas vraiment possible de prévoir quelles sont les « gentilles » 
GEU qui suivront cette évolution idéale. En faveur de l'abs- 
tention, on retiendra : sac ovulaire hypotonique, vasculari- 
sation péritrophoblastique absente, couronne vasculaire peu 
développée, absence de néo-angiogenèse tubaire ou faible 
vascularisation en périphérie de l'œuf, absence de douleur à 
la pression de la sonde vaginale. Dans tous les cas, il s'agira 
donc d'une «expectative armée » avec surveillance régulière 
des taux d'HCG jusqu'à leur négativation : en effet, il peut 
arriver qu'une GEU dont les taux d'HCG sont en régression 
se mette brutalement à saigner abondamment. 

L'abstention sera donc réservée aux GEU asympto- 
matiques, avec des taux d'HCG bas (inférieurs à 1000 ou 
à 3000 milliUI/mL selon les équipes) avec décroissance 
à 48 heures, sans masse annexielle visible (ou de moins 
de 3 cm), sans hémopéritoine. En pratique, il s'agira donc 
surtout des cas de diagnostic douteux. 


Échographie des interruptions 
volontaires de grossesse (IVG) 


Nous envisageons ici essentiellement l'IVG médicamen- 
teuse. L'IVG par curetage aspiratif est un problème de 


technique chirurgicale, même si l'échographie est indis- 
pensable pour la datation. Quant à l'interruption théra- 
peutique de grossesse (ITG) ou interruption médicale de 
grossesse (IMG), elle concerne des grossesses de tous âges 
et elle s'apparente plutôt à un accouchement déclenché avec 
un contexte bien spécifique où la place de l'échographie est 
secondaire. Le développement de l'TVG médicamenteuse a 
été largement facilité par la diffusion de l'échographie. 

L'IVG médicamenteuse concerne les grossesses jeunes 
(en France : jusqu'au 63° jour d'aménorrhée soit 8 SA et 
6 jours, ou encore 1 mois 3/4 de grossesse). Par sa simplicité, 
son efficacité (taux d'échec de l'ordre de 3 %) et sa sécurité, 
elle doit et devrait se développer de plus en plus. Mais (et 
c'est un grand « mais») elle nécessite une échographie pré- 
coce donc rapide. C'est par conséquent un problème sérieux 
d'accessibilité aux soins et il serait difficilement admissible 
de priver les femmes de cette méthode pour des raisons de 
mauvaise organisation des soins. 

L'IVG utilise des protocoles spécifiques en fonction de 
‘age de la grossesse, et l'échographie apporte confort et sécu- 
rité à chaque étape de la procédure. Cependant, la simplicité 
croissante de cette procédure ne doit pas faire oublier les 
problèmes éthiques, sociaux (sociétaux), religieux, psycholo- 
giques qui sont sous-jacents à cette pratique. L'encadrement 
médicolégal est indispensable non seulement pour mainte- 
nir les conditions de sécurité (éviter le retour des « faiseuses 
d'anges » et des avortements clandestins), mais aussi pour 
éviter les dérives de l'avortement sélectif (sélection du sexe 
qui constitue un danger majeur pour certaines sociétés). 


Remarque 


Le protocole comporte toujours un contrôle de groupe sanguin 
et la prévention de la maladie Rhésus par injection de gamma- 
globulines anti-D chez les patientes Rhésus négatif. 


Avant l'IVG 


On ne se lance pas à l'aveugle dans une interruption de 
grossesse, par exemple pour un simple retard de règles. C'est 
trop grave, on risque des catastrophes et le médecin engage 
sa responsabilité à tous les niveaux. 
L'échographie est donc indispensable pour : 
= affirmer le siège intra-utérin de la grossesse en éliminant 
une GEU; 
= surtout, dater la grossesse (voir chapitre 4) car tous 
les protocoles médicaux se fondent sur la datation 
échographique. 


Protocoles d'IVG (en France) 

Jusqu'à 49 jours d'aménorrhée (7 SA) 

L'IVG médicamenteuse peut être réalisée en ville ou à l'hô- 

pital. Elle utilise successivement deux types de molécules : 

= la mifépristone (Mifégyne”, comprimés à 200 mg) : cette 
antiprogestérone provoque une augmentation de la 
contractilité du myomètre et une dilatation du col, tout 
en facilitant le décollement du sac ovulaire. À elle seule, 
la mifépristone n'est pas efficace à 100 % et elle ne permet 
pas toujours l'interruption de la grossesse et l'évacuation 
de l'œuf. La dose idéale n'est cependant pas connue; 
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= une prostaglandine : on associe à la mifépristone une pros- 
taglandine 34 a 48 heures plus tard, soit le misoprostol 
(Gymiso”, 2 comprimés à 200 mg en une prise ou MisoOne’, 
1 comprimé à 400 mg), soit le géméprost (Cervageme’, 
ovule a 1 mg) pour provoquer des contractions utérines. 
Le protocole prévoit la prise de 600 mg de mifepristone 
(3 comprimés) en administration orale unique, suivie, 36 a 
48 heures après, de l'administration de la prostaglandine : 
misoprostol, 400 pg par voie orale (2 comprimés en une 
prise), ou géméprost, 1 mg par voie vaginale. En cas d'utili- 
sation de géméprost, la dose de 200 mg de mifépristone (un 
seul comprimé) est considérée comme suffisante. 


De 50 à 63 jours d'aménorrhée (8 SA et 6 jours) 


L'IVG médicamenteuse ne peut être réalisée qu à l'hôpital. 
Le protocole prévoit la prise de 200 ou 600 mg de mifépris- 
tone (soit 1 ou 3 comprimés à 200 mg) en administration 
orale unique, suivie 36 à 48 heures plus tard de l'adminis- 
tration par voie vaginale de l'analogue de prostaglandine 
(géméprost 1 mg). 


Au-delà du 63° jour d'aménorrhée (> 9 SA) 


LIVG ne peut s'effectuer que par voie chirurgicale en milieu 
hospitalier (dilatation du col + aspiration). Au 1“ trimestre, 
une «maturation » du col peut être réalisée pour faciliter 
la dilatation, avec un comprimé de mifépristone (200 mg) 
administré 36 à 48 heures avant l'intervention. 


Après l'IVG 
Une consultation de contrôle est normalement réalisée entre 
le 14° et le 21° jour après la prise de mifépristone. Elle est 
associée à un dosage d'HCG plasmatique. 

Un contrôle échographique peut être indiqué sur l'exis- 
tence de signes fonctionnels inhabituels ou la mauvaise 
décroissance, voire l'augmentation du taux d'HCG. Sa réalisa- 





129 


tion est indispensable lorsque le taux d'HCG plasmatique, 2 à 

3 semaines après l'IVG, reste supérieur à 10 % du taux initial. 
Dans ces situations, différents aspects échographiques 

peuvent être retrouvés au niveau de la cavité utérine : 

= l'expulsion complète : la cavité utérine est vide, l'endo- 
mètre est absent ou peu abondant entourant parfois une 
petite hématométrie résiduelle. Ce n'est pas la situation la 
plus fréquente dans l'immédiat car il est rare que l'expul- 
sion «nettoie» complètement la cavité. Assez souvent, il 
reste encore de l'endomètre (caduque), un peu de sang et 
des caillots qui s'élimineront en quelques jours; 

= une grossesse persistante : la poursuite d'une grossesse 
évolutive survient dans 1 à 3 % des avortements médi- 
camenteux, elle est suspectée par le dosage d'HCG et 
facilement confirmée par l'échographie. L'évacuation par 
aspiration doit être proposée rapidement; 

= une rétention d'œuf mort : l'échographie peut montrer un 
œuf embryonné non évolutif ou un aspect d'œuf clair sou- 
vent hypotonique et aplati. Cet aspect nécessite une aspira- 
tion chirurgicale ou une nouvelle dose de misoprostol; 

= un avortement en cours : l'échographie permet parfois 
de saisir l'œuf en cours d'expulsion (fig. 3.40), déformé 
en «sablier » lors du passage au niveau du col utérin. Le 
sac ovulaire peut aussi être retrouvé dans le vagin. L'ex- 
pulsion d'un œuf mort se fait volontiers en deux temps, 
d'abord celle du sac amniotique, avec ou sans embryon, 
puis celle du trophoblaste. Un nouveau contrôle échogra- 
phique de vacuité sera éventuellement prescrit; 

= Une rétention ovulaire partielle : la cavité contient des 
structures hyperéchogènes (fig. 3.41) qui peuvent corres- 
pondre à du trophoblaste, de la caduque ou des caillots. C'est 
la situation la plus délicate, car il est souvent difficile d'iden- 
tifier le trophoblaste avec certitude. La présence d'un signal 
Doppler artériel dans la cavité plaide pour une rétention 
trophoblastique. À l'inverse, la présence d'une cavité épaisse, 
homogène, sans signal Doppler et de moins de 15 mm est 
une situation habituelle après IVG médicamenteuse. Cet 
aspect échographique est un piège et ne doit pas conduire à 
un curetage systématique : le plus souvent, il s'agit de débris 





Fig. 3.40 Avortement en cours. a. Voie sus-pubienne : l'œuf (>) a quitté la cavité utérine (C) où persiste une caduque épaisse, et il descend dans 
l'isthme utérin. b. Voie vaginale : œuf (+) en voie d'expulsion avec dilatation isthmique (>). 


130 


Echographie en pratique obstétricale 














Fig. 3.41 Rétention post-IVG médicamenteuse. a. Après IVG, cavité encore épaisse (18 mm) et échogène. L'aspect «en pelure » (—) plaide 
pour des caillots organisés. b. La cavité utérine est encore épaisse (17 mm). Son contenu est globalement homogène avec quelques petites 
zones anéchogènes. Il pourrait s'agir d'une rétention minime de caduque et de caillots sanguins mais le Doppler couleur retrouve de petits spots 
vasculaires, ce qui est en faveur d'une rétention trophoblastique confirmée au curetage complémentaire. c. Rétention trophoblastique (—) hyper- 


vascularisée en Doppler. 


de caduque et de caillots qui s'expulseront spontanément 
(ou après une nouvelle dose médicamenteuse). Parfois, sous 
réserve d'une concertation entre l'échographiste et le méde- 
cin ayant suivi I'TVG, on peut proposer un contrôle après les 
prochaines règles si le résidu est de très petite taille. 


En pratique 


L'échographie (par voie endovaginale si nécessaire) est 
l'examen de référence avant une IVG médicamenteuse pour 
confirmer la grossesse, sa localisation et sa datation. Il paraît 
difficile de se passer de cet examen avant le geste, ne serait- 
ce que pour éliminer une GEU, puisque la mifépristone n'a 
pas d'effet sur la grossesse ectopique. 

En revanche, le contrôle échographique après IVG n'est 
pas toujours indispensable. Il entraîne en effet des curetages 
injustifiés devant des résidus cavitaires. En règle générale, la 
clinique et l'évolution du taux de l'HCG devraient suffire. Il 
vaut mieux réserver l'échographie aux cas où le taux d'HCG 


reste supérieur à 10 ou 20 % du taux initial. Dans tous les 
cas, il ne doit pas être trop précoce, sauf en cas d'absence 
certaine d'expulsion ou d'événements indésirables (hémor- 
ragie persistante importante, douleurs inhabituelles). La 
persistance d'un sac gestationnel est le seul élément écho- 
graphique permettant d'affirmer un échec. 

Un geste complémentaire, sur une cavité apparaissant 
épaisse et hétérogène sur le plan échographique, ne se justifie 
qu'en cas de manifestations cliniques associées, de suspicion 
de rétention de trophoblaste à l'écho-Doppler ou de mauvaise 
décroissance du taux d'HCG. Il existe un risque iatrogène 
lié au contrôle inadéquat ou aux difficultés d'interprétation 
des images échographiques. S'il est préférable qu'un même 
opérateur intervienne avant et après l'IVG, ce n'est cepen- 
dant pas indispensable. Il suffit qu'il connaisse les aspects 
échographiques post-IVG médicamenteuse et qu'il fasse 
un compte rendu descriptif, sachant que la conduite à tenir 
appartient au médecin qui pratique I'TVG médicamenteuse. 
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Liste des complements en ligne 


Des compléments numériques sont associés a ce chapitre. 
(Ils sont indiqués dans le texte par un picto PB. Ils proposent 
des vidéos.) Pour voir ces compléments, connectez-vous sur 
http://www.emconsulte/e-complement/476352 et suivez les 
instructions. 


Vidéo 3.1 GEU + corps jaune + pseudo-sac. 


Vidéo 3.2 GEU + hémopéritoine. 


Pour en savoir plus 


Voir également la rubrique Pour en savoir plus du chapitre 4. 
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= Pour le dépistage des anomalies chromosomiques, on se 
reportera au chapitre 16. 

= Le diagnostic précoce des malformations est traité organe par 
organe, du chapitre 8 au chapitre 15. 

= Nous envisageons ici la datation précoce, au 1“ trimestre. La 
datation tardive est traitée plus loin, au chapitre 7. 


Selon l'habitude des gynécologues et des obstétriciens, nous 
entendons par période embryonnaire les 12 premières semaines 
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rien de scientifique ni de consensuel. Elle est le reflet d'habitudes 
médicales anciennes et de traditions, de culture et d'opinion 
religieuses, autour des problèmes d'avortement (accidentels ou 
anciennement «criminels») et des législations sur l'interruption 
volontaire de grossesse (IVG). Deux mois et demi étaient autre- 
fois un consensus sur la limite entre avortement précoce et tardif, 
mais aussi — et surtout — le délai initialement fixé pour l'IVG en 
France (loi Veil de 1975). La loi et la science évoluent. 

L'état d'un embryon à un instant donné est défini par son 
âge, sa taille et sa morphologie (externe) : la combinaison de 
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ces trois données a permis de définir des stades embryon- 
naires parfois joliment appelés «horizons » (G.L. Stretter). Les 
plus utilisés sont les stades dits «de Carnegie», très précis, qui 
«découpent » la vie de l'embryon en 23 stades de 1 à 3-4 jours. 
Pour les embryologistes, la période embryonnaire s'étend de 
la fécondation jusqu'au stade 23, ce qu'on peut traduire par 
environ 56 jours ou 8 semaines de grossesse (10 semaines 
d'aménorrhée ou SA), par 27-31 mm de longueur embryon- 
naire et par des acquis morphologiques précis (par exemple, 
flexion de la tête, menton, oreille externe, membres écartés, 
etc.). Dans cette période, on distingue parfois une phase pré- 
embryonnaire, entre 0 et 5 SA, où la réponse aux agressions 
extérieures se fait plutôt en «tout ou rien» puis une phase 
embryonnaire, 5-10 SA, à haut risque malformatif. Mais ces 
limites sont assez formelles car le développement embryo- 
foetal est un phénomène continu et, par exemple, la mise en 
place du cervelet est loin d'être achevée à 12 SA. Les stades 
de Carnegie sont remarquablement exposés sur le site Inter- 
net embryology.ch, mais ils ne sont pas (encore) directement 
utilisables - ou utiles - pour la «datation» échographique de 
la grossesse, en l'état actuel de l'imagerie. De plus, même si 
elle est moins précise, la description échographique possède 
la supériorité du dynamisme pour repérer l'activité motrice et 
surtout cardiaque. 

Au cours de cette période embryonnaire, l'échographie se 
propose essentiellement de : 
= affirmer le siège intra-utérin de la grossesse par la mise 

en évidence de l'œuf; 
= vérifier son évolutivité par la présence d'une activité car- 

diaque embryonnaire ; 
= préciser l'âge de la grossesse; 


Tableau 4.1 Chronologie de la grossesse. 


Semaines Jours depuis la Mois de grossesse 
d'aménorrhée conception 

2 SA Oj 

3 SA 7j 

4 SA 14j 

6 SA 28j 1 mois 

7 SA 35 | 1 mois 1/4 
9 SA 49 j 1 mois 3/4 
10 SA 56 j 2 mois 

12 SA 70 j 2 mois 2 
14 SA 84 | 2 mois %4 
15 SA 91) 3 mois 

19 SA 119) 4 mois 

22 SA 140 j 4 mois 2 
23 SA 147 j 5 mois 

28 SA 180 j 6 mois 

32 SA 7 mois 

35 SA 

37 SA 8 mois 

40 SA +3) 269 j 

41 SA Terme atteint 
42 SA 280 j 


= dépister les malformations à expression précoce et les fac- 

teurs de risque d'anomalie chromosomique (voir chapitre 16, 

Dépistage des anomalies chromosomiques au ler trimestre); 
= dépister des anomalies utérines ou annexielles associées 

(voir chapitre 2). 

Pour mémoire, rappelons que la datation ou l'âge de la 
grossesse peuvent s'exprimer soit : 
= en durée d'aménorrhée avec un décompte en semaines 

d'aménorrhée ou SA (gestational week ou gestational age 

pour les Anglo-Saxons) à partir du premier jour des der- 
nières règles. Le terme gestational week est, pour les non- 

Anglo-Saxons, un peu déroutant car c'est un « faux ami» : 

il s agit bien de semaines d'aménorrhée et non de gesta- 

tion. Par convention, quand on parle de « semaines » pour 

la grossesse, on sous-entend toujours « d'aménorrhée » ; 
= en durée réelle de grossesse ou age conceptionnel 

(conceptual age) exprimée en jours ou en mois a partir 

de la date de fécondation. Il est aussi possible d'utiliser 

ici, comme les embryologistes, les semaines de dévelop- 
pement ou SD, mais il faut bien le préciser. 

La durée d'aménorrhée correspond à 14 jours de plus que 
l'age réel. Les normes internationales imposent une datation 
en semaines d'aménorrhée et, en cas de cycles irréguliers ou de 
dernières règles imprécises, la datation échographique recons- 
tituera une aménorrhée fictive. Cette aménorrhée fictive a une 
logique historique mais ne correspond à rien sur le plan phy- 
siologique et on peut le regretter : cette fiction est une source 
d'ambiguités, ou d'erreurs, et surtout de temps perdu en expli- 
cations pour les patientes ou les confrères non spécialistes. 

La chronologie de la grossesse est résumée dans le 
tableau 4.1. En France, la notion de viabilité a été précisée 


Stades cliniques 


Ovulation puis fécondation 
Implantation 


Absence des règles 


Limite de l'IVG médicamenteuse, en ville (France) 

Limite de l'IVG médicamenteuse, en établissement (France) 
L'embryon devient fœtus 

Ancienne limite de l'IVG en France 

Fin de la période de l'IVG en France 


Début du 2° trimestre 
Début de la viabilité médicale (> 22 SA et/ou > 500 g) 
Ancienne limite de viabilité 


Maturité pulmonaire acquise 

Limite conventionnelle de la prématurité 
Date moyenne de l'accouchement 

Début de surveillance pour terme dépassé 


Définition de la grossesse prolongée 
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par une circulaire (juillet 1993) relative a la déclaration 
des nouveau-nés décédés a l'état civil : conformément aux 
recommandations de l'Organisation mondiale de la santé, 
les enfants pesant au moins 500 grammes ou nés après 22 SA 
sont présumés viables, indépendamment de tout autre critère. 


Écho-anatomie embryonnaire 
(embryologie échographique) 


Le tableau 4.2 rappelle les premières étapes de 
l'embryogenèse. 






2 SA et 0j 0 


Tableau 4.2 Les premières étapes de l'embryogenèse. 
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L'étude de l'écho-anatomie embryonnaire porte sur des 
structures très réduites et très fines. Elle donne un résultat 
variable. Tantôt l'imagerie est très floue, imprécise, tantôt 
elle produit des coupes qui semblent recopier les schémas 
des traités d'embryologie et pourraient faire espérer un 
dépistage morphologique dès 2 mois : les images présentées 
sont souvent les plus belles mais pas les plus quotidiennes! 
On ne peut donc pas garantir de visualiser à chaque fois le 
troisième ventricule (V3) à 9 SA ou les reins à 11 SA. Il faut 
encore ici rappeler la variabilité de l'examen et même son 
imprévisibilité. Entrent en jeu la qualité de l'appareil et de la 


Ovulation 0 0,1-0,2 mm (ovocyte) 
1j 1 Fécondation jusqu'à 2 j après ovulation ou 0,1-0,2 mm (2 cellules) 
2j 2 Fécondation jusqu'à 4 j après rapport fécondant 0,1-0,2 mm (4 cellules) 
3j 3 Œuf plein type morula 0,2 mm (morula) 
4j 4 Arrivée de l'œuf dans l'utérus 0,2 mm (blastocyste) 
5j 5 Œuf cavitaire type blastocyste avec bouton embryonnaire 
6j 6 Éclosion (hatching) puis début de la nidation 
3 SA et 0j 7 Cavité amniotique se creuse dans le bouton embryonnaire 0,2 mm (ceuf) 
1j 8 Embryon didermique 
2j 9 Apparition de l'HCG dans le plasma > 10 Ul 
3j 10 Fin de la nidation, œuf inclus dans l'endomètre 
4j 11 Embryon = disque didermique 
5j 12 Mise en place du 3° feuillet = gastrulation 
6j 13 Cuf de 2 mm: le disque embryonnaire mesure 0,2 mm 0,25 mm (embryon) 
4SAet0j 14 Embryon tridermique 10 à 300 UI 
1j 15 Absence de règles 0,35 mm 
2j 16 Délimitation de l'embryon (enroulement du disque) 
3j 17 L'œuf mesure 3 à 5 mm 0,7 mm 
4 18 La vésicule ombilicale s'individualise 
5j 19 Fin de la délimitation : l'embryon mesure 1 mm 1,0 mm 
6j 20 Gouttière neurale 
5SAet0j 21 Tube cardiaque unique 600 a 9000 UI 
1j 22 Premiers battements cardiaques 
2j 23 Fermeture gouttière neurale par le milieu 1—1,5 mm 
3j 24 L'embryon mesure 1,5 à 2 mm 
4j 25 Flexion mésencéphalique 2 mm 
5j 26 Fermeture du tube neural en avant 
6j 27 Bourgeons des membres supérieurs 
6 SA et 0j 28 Fermeture du tube neural en arriére 3mm 
1j 29 Bourgeons des membres inférieurs 
2j 30 L'embryon mesure 4 mm 4mm 
3j 31 Cupules optiques 
4j 32 Mains en palettes 
5j 33 Placodes olfactives 6 mm 
6j 34 Double courbure cervicale et mésencéphalique 
7SAet0j 35 L'embryon mesure 8 mm > 9000 UI 8 mm 
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sonde, la qualité des réglages, la qualité de l'opérateur, mais 
aussi l'échogénicité de chaque patiente, celle de l'utérus et 
l'adiposité locale, la position ou la mobilité de l'embryon. 

L'essentiel est d'obtenir des mesures fiables et de respec- 
ter les recommandations de la Conférence nationale d'écho- 
graphie obstétricale et fœtale (CNEOF) pour l'échographie 
anatomique et annexielle de dépistage du 1 trimestre (voir 
chapitre 1, Contenu et compte rendu de l'examen). Le dépis- 
tage morphologique repose avant tout sur l'échographie du 
2° trimestre. 


Morphogenèse générale 
Sauf indication particulière, rappelons que les «semaines » 
sont des semaines d'aménorrhée. 

Malgré les progrès de l'imagerie, l'œuf et l'embryon 
connaissent une période « pré-échographique » (correspon- 
dant en gros a la période pré-embryonnaire des embryolo- 
gistes) qui va de la fécondation à l'apparition d'une image 
embryonnaire de 2 à 3 mm contenant une activité cardiaque. 
C'est alors que commence la vraie vie échographique ! 

En plaçant la fécondation à JO, l'œuf arrive dans la cavité 
utérine vers J4. À son arrivée dans l'utérus, l'œuf est un blas- 
tocyste, c'est-à-dire une morula qui s'est creusée d'une cavité 
(blastocèle) avec une mince couche cellulaire périphérique 
(futur trophoblaste). Rapidement se forme un épaississe- 
ment interne qui constitue «le bouton embryonnaire » (siège 
du développement du futur embryon) et qui définit le pôle 
embryonnaire. Le blastocyste se libère de son enveloppe 
protectrice constituée par la zone pellucide (on parle d'éclo- 
sion ou hatching), il mesure alors 1 à 2/10° de millimètre et 
reste libre quelques heures avant d'adhérer à l'endomètre par 
son pôle embryonnaire : c'est le début de l'implantation ou 
nidation, vers J6. Notons qu'entre la fécondation et l'implan- 
tation, les dimensions de l'œuf restent stables malgré une 
importante multiplication cellulaire. 

Pendant la nidation, à l'intérieur du bouton embryon- 
naire se forment deux cavités superposées, la cavité amnio- 
tique au pôle embryonnaire (dorsal) et le lécithocèle ou 
vésicule vitelline primitive de l'autre côté (future vésicule 
ombilicale). Entre les deux cavités, on trouve une double 
couche cellulaire réalisant le disque embryonnaire dider- 
mique (épiblaste dorsal et hypoblaste ventral). Le disque 
embryonnaire est parfois - et logiquement - appelé 
«embryoblaste». À J11, le disque mesure 0,15-0,20 mm 
au sein d'un œuf dont le diamètre atteint 1 mm et qui s'est 
totalement intégré dans l'endomètre au 12° jour (fin de la 
nidation). À la fin de la 2° semaine de grossesse (4 SA), 
au 13° jour et avant le retard de règle, l'œuf mesure 2,5 mm 
avec un disque embryonnaire de 0,25 mm et on arrive au 
stade 6 de Carnegie (voir plus loin fig. 4.21 et voir fig. 3.6j). 
Avec ces dimensions ovulaires, on entre dans le domaine 
échographique, même si l'identification de l'œuf est aléa- 
toire (très bonnes conditions d'examen), incertaine (impos- 
sible à distinguer d'un kyste glandulaire) et sans réel intérêt 
médical. 

Partant d'un petit disque didermique de 0,35 mm (J15) 
au début de la 5° SA, l'embryon proprement dit se constitue 
par une triple transformation associant la gastrulation, la 
neurulation et la délimitation : 


= la gastrulation correspond à la mise en place du troi- 
sième feuillet, entre les deux feuillets précédents, par 
invagination de l'épiblaste le long de la ligne primitive 
pour former le mésoblaste qui s'organise en notochorde 
sur l'axe médian (l'épiblaste prend alors le nom d'ecto- 
blaste, l'hypoblaste devient endoblaste) ; 

= la neurulation suit immédiatement la gastrulation avec 
l'épaississement dorsal de l'épiblaste, au-dessus de la 
notochorde, pour former la plaque neurale puis la gout- 
tière neurale dont la fermeture (du centre vers les extré- 
mités) aboutit au tube neural; 

= la délimitation résulte d'un mouvement de soulèvement 
central et d'enroulement latéral qui transforme le disque 
embryonnaire en une structure tubulaire courbe (en 
forme de C) d'environ 2 mm et ouverte à ses deux extré- 
mités vers J23 (stade 8) puis de 4,5 mm, fermée, a J28-30 

(stade 12) soit à la fin du premier mois (fig. 4.1 et 4.2, et 

voir fig. 3.4c et d et fig. 10.1 et 10.2). 

Entre 6 et 10 SA, la croissance est dominée par deux 
caractéristiques : le développement plus important de l'ex- 
trémité céphalique et l'enroulement sur lui-même de l'em- 
bryon, dans le sens de la longueur. Cela détermine, en coupe 
sagittale, une forme en haricot asymétrique. 

Le développement dorsal du système nerveux cen- 
tral (SNC), plus rapide que la partie ventrale de l'em- 
bryon, entraîne une double courbure de l'extrémité 
céphalique (fig. 4.3) : 
= d'abord une première courbure, la courbure du vertex, 

au cours de la 6° semaine (stades 12 à 14, fig. 4.2b) en 

même temps que s'achève la délimitation, amenant le 
sommet de l'embryon (le prosencéphale) vers l'avant 
pour constituer le futur front; 

= puis une deuxième courbure, en arrière de la précédente, 

la courbure nucale, au cours de la 7° semaine (stades 14 

à 18), qui replie le front jusqu'au contact du massif 

cardiaque. 

Échographiquement, on commence à bien saisir les 
incurvations céphaliques vers 7,5 SA quand l'embryon 
atteint 14-15 mm (fig. 4.4 et 4.5). Les courbures sont 
alors à leur maximum. La distance entre le contour cau- 
dal (rump ou croupion) et le vertex est pratiquement 
identique à la distance entre ce même contour et la nuque 
(haut du dos) : ces deux distances sont souvent confondues 
dans la distance craniocaudale (fig. 4.2b et 4.3). La forme 
reste ensuite relativement inchangée jusqu à la fin de la 
9° semaine où le cou s'individualise et permet le redresse- 
ment de la courbure nucale lors des mouvements d'exten- 
sion de l'embryon. Cette phase d'embryon fixé et «figé » 
explique la bonne efficacité des mesures échographiques 
entre la 7° et la 9° SA. 

Vers 7,5 SA, la voûte crânienne s'individualise en écho- 
graphie sous forme d'un liseré souligné par les vésicules 
cérébrales (fig. 4.6a) et il existe déja, en coupe frontale, un 
renforcement pariétal permettant une évaluation du dia- 
mètre bipariétal (fig. 4.6b). Le profil (fig. 4.7a) et, de façon 
plus aléatoire, la face, avec la mandibule, les processus pala- 
tins du maxillaire supérieur, les orbites et l'ébauche du nez 
avec les os propres du nez commencent à s'observer légère- 
ment à 9-10 SA (stades 20-21) et plus nettement à partir 
de 11 SA (fig. 4.7b). 
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Fig. 4.1 6° semaine d'aménorhée. a. 5 SA et 4 jours. Embryon de 2 mm (LCC), un peu plus petit que la vésicule ombilicale (VO). Sur ce cliché, on 
devine une petite zone anéchogène à la partie inférieure de l'embryon qui correspond à la cavité amniotique se remplissant et laissant apparaître 
l'amnios (a). b. 6 SA. Embryon de 3,5 mm un peu plus petit que la VO qui mesure 4 mm. La cavité amniotique se remplit et l'amnios (—) devient visible 
(si les conditions d'examen sont très bonnes). c. à 6 SA (+). VO à 4 mm, embryon de 5 mm, le pôle céphalique (—) présente un caractère «liquidien ». 


1 D6.5mm 
2 D3.6mm 





Fig. 4.2 Embryon, 6 SA : corrélation écho-embryologique. a. 6,5 SA. L'embryon mesure 6,5 mm et s'écarte un peu de la vésicule ombili- 
cale (VO) qui mesure 3 mm. b. Corrélation écho-embryologique : embryon humain de 3-4 mm à 6 SA. L'extrémité télencéphalique est translucide 
et peu échogène : selon que l'on mesure au point A ou au point B, le résultat varie de 10 à 15 %. Source : fig. 4.2b tirée du film documentaire 


L'Odyssée de la vie de N. Tavernier, 2008. 
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Fig. 4.3 Morphogenése embryonnaire (6° et 7° semaines). Cour- 
bure du vertex (1) et courbure nucale (2) : ces deux courbures amènent 
le futur front au contact de l'abdomen. La mesure du CRL (crown- 
rump length) est parfaite en A, mais un peu sous-estimée en B. On 
note aussi l'accroissement considérable du volume céphalique. 





À partir de 8 SA, les clavicules seront les premiers os 


embryonnaires a s'ossifier. Les bourgeons des membres 
apparaissent à 6 SA et se prolongent à 7 SA par des palettes 
terminales qui se creusent des espaces interdigitaux 
à 8 semaines : d'abord au niveau des mains (à J41, stade 17), 
puis au niveau des pieds (à J44, stade 18). La segmentation 
des membres commence à 9 SA et les doigts sont séparés 


à 10 SA. Échographiquement, les bourgeons n'apparaissent 
nettement qu'à 8 SA (fig. 4.6b et c, 4.7b et 4.8a). À 10 SA, 
la segmentation est bien visible et les extrémités identi- 
fiables en particulier en mode volumique (fig. 4.8b) : les 
deux membres supérieurs sont «en garde» (de boxeur), 
repliés devant la face et les membres inférieurs, semi-flé- 
chis, genoux écartés, les deux pieds en varus (les plantes de 
pieds se regardant, fig. 4.8c). À partir de 11 SA, l'échogra- 
phie distingue les doigts et, vers 12-13 SA, l'étude des mains 
est facilitée par leur position semi-ouverte ou totalement 
ouverte au repos (fig. 4.8d). De plus à cet âge, l'ossification 
des os longs est bien visible, ce qui permet de vérifier déjà la 
présence des deux os de I'avant-bras ou de la jambe. L'étude 


… | 


Fig. 4.4 7° semaine d'aménorrhée. a. L'embryon qui mesure 10 mm de longueur (LCC) est dans une cavité amniotique de petit volume. 
L'amnios (—) est visible. La cavité cælomique est de grand volume (*), finement échogène. La vésicule vitelline n'est pas visible sur ce cliché. 
b. Embryon de 13 mm en coupe sagittale. Fosse rhombencéphalique bien visible au niveau de la courbure nucale (—). c. Reconstruction 3D, 
embryon de 12 mm. Vésicule ombilicale (VO), bourgeons des membres (m) et appendice caudal (c). On peut confronter cette image à la «réalité » 
des fig. 4.2b et 4.5c. d. 7 SA et 2 jours. Reconstruction volumique mode surface et HD-live. On distingue ici nettement les rapports entre la vésicule 


ombilicale (VO), le canal vitellin (=) et le cordon ombilical (Co). En ligne pointillée rouge, la distance craniocaudale. 
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Fig. 4.5 8° semaine d'aménorrhée. a. image en mode bidimen- 
tionnel : coupe frontale de l'embryon qui mesure 17 mm. b. Le 
méme embryon en mode volumique 3D surface, coupe sagittale. 
On retrouve la courbure du vertex (V) et de la nuque (N); on dis- 
tingue aussi la portion embryonnaire du cordon ombilical (—) et 
la vésicule ombilicale (VO). c. L'embryon avec sa double courbure, 
vertex (V) et nuque (N), et les ébauches de membres. Source : 
fig. 4.5c de Tuchmann-Duplessis H, Haegel P Embryologie, travaux 
pratiques et enseignement dirigé. Fasc 1 : embryogenése, étapes 
initiales du développement, annexes, placenta. Paris : Masson; 
1975. 
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Fig. 4.6 9° semaine d'aménorrhée. a. 8,5 SA. Coupe sagittale de 
l'embryon. LCC : 20 mm. On distingue dans le pôle céphalique la cavité 
du rhombencéphale (*) dont le volume est important a cet age de gros- 
sesse. VO : vésicule ombilicale; membrane amniotique (—). b. 8,5 SA. 
Coupe frontale de l'embryon. On distingue les ébauches de 
membres (—) et au niveau du pôle céphalique la fosse rhombencépha- 
lique (*). La séparation entre la cavité amniotique (CA) et le cœlome 
extra-embryonnaire (CE) est bien dessinée. c. Embryon 8 SA. Ébauche 
des membres. Reconstruction volumique mode surface. On s'approche 
de l'embryologie. Les pôles céphalique (1) et caudal (2) sont bien indivi- 
dualisés, les ébauches de membres également (=). Le cordon ombilical 
(¢-—-») est large dans sa partie proche de l'ombilic (présence de l'intestin 
primitif). On distingue aussi sur ce cliché la vésicule ombilicale (VO) et le 
canal vitellin (CV) plus fin que le cordon ombilical. 
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Fig. 4.7 10° semaine d'aménorrhée. a. Embryon en coupe sagittale . LCC : 24 mm; on devine le profil; la fosse rhombencéphalique (—) se 
referme. b. Même embryon en mode volumique surface où les membres (+) commencent à être dégagés. CO : cordon ombilical; CV : canal 
vitellin; VO : vésicule ombilicale. c. 13 SA. La coupe est parfaitement sagittale. On individualise : os propres du nez (1), palais et vomer (2), pointe 
du menton (3), thalamus (4), mésencéphale (5), tronc cérébral (6), V4 (7), plexus choroïde (8), grande citerne postérieure (9). 


morphologique globale du squelette est facilitée en mode 
3D mais la sémiologie fine est moins bonne qu'en 2D (voir 
également fig.15.1a à d). 

Le revêtement cutané de l'embryon est fin, translucide. 
L'échographie en haute fréquence commence à le distinguer 
vers 8 semaines au niveau du contour céphalique. Dans le 
plan du diamètre bipariétal, la peau dédouble le futur plan 
osseux, elle est parfois presque aussi échogène ou bien non 
visible selon la qualité de l'image (utilisation des harmo- 
niques) : cela rend ambigu et difficile le positionnement des 
calipers qui peuvent mesurer tantôt un diamètre bi-osseux, 
tantôt un diamètre bicutané. De même, au niveau de la 
nuque et du dos, on peut identifier la ligne cutanée qui doit 


suivre sans sen écarter les courbures embryonnaires et que 
l'on doit différencier de l'amnios. 


Système nerveux central 


Voir également chapitres 8 et 10. 

D'origine ectoblastique, le SNC dérive de la plaque 
neurale qui se creuse en une gouttière dont la fermeture 
est rapide et commence par le milieu vers J26-27 (6 SA, 
stade 10), alors que l'embryon termine sa délimitation (voir 
fig. 10.1 et 10.2). La fermeture de la gouttière donne nais- 
sance au tube neural dont l'extrémité antérieure (neuro- 
pore antérieur) se ferme à J29 (stade 11), le neuropore 
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Fig. 4.8 Étude des membres. a, b. Grossesse (10 SA). Coupe frontale de l'embryon en mode 2D (a), puis en reconstruction volumique mode 
surface (b) où l'on voit l'intérêt de ce type d'exploration pour dégager précocement les membres. Le plan frontal passe par l'aqueduc du mésencé- 
phale (>). c. Membres inférieurs (10 SA). Position habituelle des pieds en varus (cercle) à cet âge de grossesse. d. Main (13 SA). Un peu de patience 
peut permettre de voir la main ouverte, de dénombrer les doigts et les phalanges et de voir la position normale du pouce (—). 


postérieur se fermant à J30 (stade 12). Ces événements ne 
sont pas accessibles à l'échographie mais sont fondamen- 
taux pour l'induction de l'arc postérieur du rachis et de sa 
couverture tégumentaire : la non-fermeture de la gouttière 
entraîne, en avant, l'anencéphalie et l'acrânie, en arrière 
le spina bifida ouvert (myélodysraphie). On se reportera 
aussi au début du chapitre 10 pour un bref rappel embryo- 
logique et surtout embryopathologique avec les dysraphies 
correspondant aux différentes étapes de la formation du 
tube neural. 

Cylindrique au pôle caudal, le tube neural se dilate au 
pole céphalique en trois vésicules successives : prosencé- 
phale, mésencéphale et rhombencéphale. Echographi- 


quement, il est parfois possible a 6 SA, et sur un embryon 
de 4-5 mm, de repérer l'extrémité céphalique par son aspect 
nettement liquidien en rapport avec le développement de la 
fosse rhombencéphalique et du quatrième ventricule ou V4 
(fig. 4.1c). 

Au cours de la 6° semaine (fig. 4.9a et b), la partie anté- 
rieure du prosencéphale bourgeonne latéralement pour 
former les deux grosses vésicules télencéphaliques (ven- 
tricules latéraux et hémisphères), la partie postérieure for- 
mant le diencéphale (V3 et thalamus). Le mésencéphale 
évolue peu et formera essentiellement les pédoncules 
cérébraux. En revanche, le rhombencéphale s'allonge rapi- 
dement, ce qui l'oblige à se couder vers l'avant (courbure 
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pontique) en se creusant vers l'arrière, délimitant au 
cours de la 7° semaine une fosse liquidienne (fosse rhom- 
bencéphalique) qui est le futur V4. Cette « fosse » est la 
traduction du creusement et de l'élargissement du tube 
neural (comme un tube en carton qui s'élargit en se 
pliant, nous disent les embryologistes) dont la partie dor- 
sale s'étire en ne laissant qu'une fine lame épendymaire 
et mésenchymateuse : c'est le toit de la fosse puis la toile 
choroidienne. Les bords du tube neural ouvert forment les 
levres rhombiques qui se développent (stade 14, 7 SA) et 
se soudent, d'avant en arrière, un peu comme on ferme 
un double rideau : se forme ainsi la plaque cérébelleuse 
transversale, épaisse, qui correspond au toit du V4 dans 
sa partie craniale. La plaque s'épaissit et prolifère d'abord 
vers l'intérieur du V4 (8-9 SA), puis vers l'extérieur en 
direction dorsale (a partir de 10 SA) pour donner le ver- 
mis et les hémisphères cérébelleux. Ensuite, le développe- 
ment s'oriente progressivement en direction caudale pour 
recouvrir totalement le V4 et l'installation du cervelet est 
achevée un peu avant 19 SA. 

En échographie (fig. 4.9c a g), les vésicules télencépha- 
liques sont seulement devinées vers l'avant de l'embryon, 
entre 7 et 10 SA. Les plexus choroides remplissent les 
vésicules et suppriment le contraste échogène. Cepen- 
dant, dès 8 SA, une ligne médiane s'individualise en coupe 
frontale et on peut parfois découvrir le V3 et l'aqueduc du 
mésencéphale qui sont proportionnellement très volumi- 
neux. Après 9 SA, les plexus choroïdes se délimitent en 
s'entourant d'une lame liquidienne (fig. 4.9h) et à 12 SA, 
ils forment en coupe transversale deux images parallèles 
denses, en massues, séparées par la ligne médiane divi- 
sée en son milieu par le V3 (fig. 4.10a et voir plus loin 
fig. 4.29c). Ils sont fréquemment hétérogènes (fig. 4.10b 
et voir plus loin fig. 4.29b). A 2 mois et demi, les plexus 
choroides mesurent 6 a 7 mm de large et le ventricule 
latéral (VL) 7 à 8 mm: ces dimensions ne changeront plus 
beaucoup. Le tissu cérébral forme une mince couche écho- 
gène (moins de 1 mm) devinée sous la paroi osseuse et 
sera le siège, en grande partie, de la croissance céphalique 
(fig. 4.10c ae). 

Le systeme ventriculaire cérébral (V3, V4, aqueduc) de 
l'embryon forme des images très variables — et rapidement 
évolutives - au pôle céphalique de l'embryon, selon la qua- 
lité de l'image et le plan de coupe. Vers 7,5-8 SA, on retrouve 
une image liquidienne assez volumineuse siégeant au niveau 
de la courbure nucale, étendue transversalement, et corres- 
pondant à la vésicule ou fosse rhombencéphalique, futur 
V4 (voir Remarque ci-après). Avec de bonnes conditions 
d'examen, par voie vaginale, cette image est parfois assez 
spectaculaire car elle peut atteindre un diamètre de 3 mm 
soit 20 à 25 % de la longueur de l'embryon. Elle peut inquié- 
ter car l'aspect peut évoquer une «hydrocéphalie » ou une 
«méningocèle » très précoces (mais qui n'existent pas à cet 
age). Elle peut aussi tromper pour la mesure de l'embryon : 
si l'image est de mauvaise qualité, cette partie liquidienne 
peut s'effacer et on mesure trop court (fig. 4.6a, 4.9c et d, 
4.11 et voir plus loin fig. 4.24b). Cette image diminue vers 
8,5 SA (fig. 4.7a) en prenant, en coupe transversale, une 
forme en trèfle (fig. 4.12) par croissance des lèvres rhom- 
biques (ébauches cérébelleuses) pour former la plaque 


cérébelleuse (voir fig. 6.18). Cette lacune aura disparu après 
9 SA, comblée par le début de développement du cervelet et 
par les plexus choroides. 


Remarque 


Le terme de «fosse rnombencéphalique » est surtout utilisé par les 
échographistes, mais rarement par les embryologistes. A priori, ce 
terme paraît logique car il s'agit bien du rhombencéphale et de la 
future fosse postérieure, mais il est discutable car il ne s'agit pas 
d'une «fosse» au sens anatomique du terme. Le terme de «clarté 
intracrânienne », ou CIC, est parfois proposé pour désigner cette 
image mais il est imprécis et un peu ambigu. Très basiquement, 
l'image est celle de la 3° vésicule cérébrale (vésicule postérieure) 
dont les parois constituent le rhombencéphale. Cette cavité s'est 
élargie et approfondie lors de la plicature vers l'avant du tube neu- 
ral à ce niveau (courbure pontique). La paroi postérieure (dorsale) 
s'est amincie et en devient le «toit». La partie antérieure va conti- 
nuer à s épaissir pour former le pont et a bourgeonner latéralement 
vers l'arrière pour former la plaque cérébelleuse qui va recouvrir le 
toit (voir plus haut). Avec l'installation de la plaque cérébelleuse, le 
V3 devient le V4 définitif : il serait donc plus logique de désigner 
cette image liquidienne soit comme la vésicule rhombencépha- 
lique ou la cavité du rhombencéphale, soit comme le (futur) V4. 


Les anomalies cérébrales sont souvent les premières dans 
la chronologie du dépistage car l'étude attentive de l'extré- 
mité céphalique permet quelques diagnostics très précoces : 
l'absence de développement télencéphalique ou anencé- 
phalie est repérable en fin de période embryonnaire, de 
même que l'holoprosencéphalie avec cavité télencéphalique 
unique. En début de période fœtale, vers 11-12 semaines, 
l'étude de la fosse postérieure permet de rechercher des 
signes précoces d'anomalie de Chiari et donc d'évoquer très 
tôt la dysraphie spinale ouverte. Cette sémiologie précoce 
est développée aux chapitres 8 et 10. 

Le tube neural caudal est le principal inducteur du déve- 
loppement du squelette rachidien qui se met en place au 
cours de la 6° semaine. À partir de 7 SA, la coupe échogra- 
phique frontale peut repérer les deux lignes parallèles des 
futures lames vertébrales (fig. 4.13a) et à 9 SA, le rachis est 
bien identifiable mais il faudra attendre 11 semaines pour 
que la segmentation vertébrale devienne nette (fig. 4.13b). 


Appareil cardiorespiratoire 
Voir également chapitres 11 et 12. 


Remarque 


« Le cœur est le premier organe fonctionnel» soulignent souvent 
les cardiologues. Mais pour ceux qui ignoraient qu'il existait une 
compétition, cela n'aide pas beaucoup à relever le défi intellec- 
tuel que constitue l'embryologie du cœur ! Il s'agit effectivement 
d'un phénomène littéralement «indescriptible » ou presque, qui 
fait renoncer plus d'un enseignant et bien des étudiants... Nous 
essayons ici de contourner l'obstacle en simplifiant un «début » 
de compréhension, mais les ennuis ne sont pas terminés car 
les progrès récents au niveau biomoléculaire (en particulier 
dans le vaste domaine de l'induction embryonnaire) annoncent 
quelques obsolescences dans les traités de cardiologie. 
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Fig. 4.9 Système nerveux central (8-9 SA). a. Schéma du tube neural à 7,5-8 SA : 1. vésicules télencéphaliques (hémisphères cérébraux, en 
position latérale); 2. V3 (en position médiane) et trou de Monro; 3. aqueduc du mésencéphale; 4. fosse rhombencéphalique (V4); 5. myélencé- 
phale; 6. moelle épinière. b. Evolution des vésicules cérébrales. c. 7 SA et 4 jours. Télencéphale. Coupe transversale permettant d'individualiser 
précocement la scissure interhémisphérique (—) : les ventricules latéraux sont là mais invisibles car «remplis » par les plexus choroïdes. d, e. 8 SA. 
Vésicules cérébrales. Coupe frontale de l'embryon (d) et coupe transversale du pôle céphalique (e). On distingue : 1. vésicules télencéphaliques ; 
2. V3; 3. aqueduc du mésencéphale; 4. fosse ou vésicule rhombencéphalique. f, g. 8 SA. Vésicules cérébrales. Coupe sagittale de l'embryon (f), 
coupe transversale du pôle céphalique (g) : 1. V3; 2. aqueduc du mésencéphale; 3. fosse ou vésicule rhombencéphalique. h. 9 SA. Télencéphale 
et diencéphale sur une coupe axiale de l'extrémité céphalique, au niveau du vertex (plan b sur la fig. 4.50) : 1. ventricules latéraux avec les plexus 
choroïdes ; 2. troisième ventricule ou V3; 3. aqueduc du mésencéphale. Amnios (a) et coelome externe (*). 


Le cœur au sens large (c'est-à-dire, les quatre cavités, les 
enveloppes et les gros vaisseaux) a une origine complexe et 
multiple. Pour l'essentiel, il est issu du 3° feuillet ou méso- 
blaste intra-embryonnaire qui s'est mis en place lors de la 
gastrulation et dont une partie a migré vers l'avant et autour 
de la plaque neurale. Certaines cellules mésoblastiques se 
différencient en cellules précardiaques et se regroupent en 
amas pour constituer le plexus vasculaire (ou plaque car- 


diogénique) en forme de croissant ou de fer à cheval, qui 
passe devant la membrane pharyngienne et longe latérale- 
ment vers l'arrière la plaque neurale. De chaque côté, dans le 
plexus vasculaire, se constituent deux tubes endocardiques. 
En même temps, en avant du pôle céphalique et de la plaque 
cardiogénique, dans le mésoblaste extra-embryonnaire, se 
creuse une cavité liquidienne qui deviendra la cavité péri- 
cardique. Enfin, des cellules des crêtes neurales (d'origine 
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Fig. 4.10 Systeme nerveux central (plexus choroides). a. 12 SA et 4 jours. Coupe transversale de la téte permettant de distinguer de part et 
d'autre de la ligne interhémisphérique les plexus choroïdes (PC) volumineux et le 3° ventricule central (=). b. 12 SA et 3 jours. Coupe transversale du 
pôle céphalique. L'échostructure des plexus choroides (—) est hétérogène car l'hypersécrétion de LCS entraîne la formation de lacunes irrégulières ané- 
chogènes qui pourront s'organiser et donner au début du 2° trimestre un aspect de collections liquidiennes intraplexuelles (voir fig. 8.41). c, d. Coupe 
transversales du pôle céphalique. 12 SA. En c, autre aspect des plexus choroides avec un réglage différent. Les plexus (pc) sont très échogènes. Avec 
les cavités ventriculaires (*), ils occupent la majeure partie de ce plan de coupe transversal. Une faible surface cérébrale est visible et s'écarte du plan 
osseux ébauchant les futures scissures sylviennes (—). En d, coupe transversale légèrement plus basse que la précédente, coupe transthalamique avec 
mesure du DBP. Thalamus (>); pédoncules cérébraux (>>). e. 12 SA et 2 jours. Coupe transversale du pêle céphalique passant au-dessus de la fosse 
cérébrale postérieure. L'aqueduc du mésencéphale (—) se présente sous la forme d'une image arrondie, a grand axe antéropostérieur, anéchogéne et 
avasculaire en arrière des thalamus (Th). Symétriquement, on trouve les plexus choroïdes (PC) des ventricules latéraux (cornes occipitales : VL). 
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Fig. 4.11 Système nerveux central (fosse rhombencéphalique). 
8 SA et 4 jours. Coupe sagittale médiane (a) et coupe frontale posté- 
rieure (b). On peut visualiser : 1. V3; 2. aqueduc du mésencéphale; 
3. fosse rhombencéphalique (= V4). N.B. : le bourgeon génital n'apparaît 
pas avant 9,5-10 SA et c'est l'appendice caudal que l'on aperçoit ici (—). 





Fig. 4.12 Système nerveux central (V4). 9 SA. Coupe transver- 
sale du pôle céphalique. En arrière, image en trèfle des deux lèvres 
rhombencéphalique (LR) qui se referment pour former la plaque 
cérébelleuse (toit du V4). En avant, la coupe passe par l'aqueduc du 
mésencéphale (AM). 


145 


ectoblastique) vont migrer en direction ventrale pour par- 
ticiper à la formation des gros vaisseaux (région conotron- 
cale). On peut ajouter que la différenciation du mésoblaste 
cardiogénique est induite par l'endoderme et on voit que les 
trois feuillets primitifs sont impliqués dans la formation du 
cœur. 

La délimitation latérale plie le fer à cheval dans le sens 
de la longueur, rapproche puis fusionne les deux branches 
(les deux tubes) pour fabriquer le tube cardiaque unique 
qui est en place à J22-J23 quand apparaissent les premières 
contractions musculaires. La délimitation antérieure fait 
tourner de 180° l'extrémité céphalique qui entraîne avec elle 
la membrane pharyngienne et pousse le tube cardiaque sur 
la face ventrale de l'embryon. Le tube cardiaque fait donc une 
«roulade avant», le pôle artériel qui était postérieur devient 
antérieur et inversement pour le pôle veineux (afférent). Dans 
le même mouvement, la cavité péricardique passe en position 
ventrale par rapport au tube cardiaque et se développera en 
direction dorsale pour englober le tube. Avec la fin de la déli- 
mitation, à J28-J30 (stades 10-12), le tube cardiaque est en 
bonne position avec la bonne orientation. Commence alors la 
construction du cœur définitif : segmentation (en sinus vei- 
neux, oreillette primaire, ventricule primaire, conotroncus), 
looping (incurvation et latéralisation), convergence (aligne- 
ment des cavités, croissance des ventricules et septation), 
wedging (calage de la valve aortique entre les deux valves auri- 
culo-ventriculaires), se reporter ici au chapitre 12. 

Ces événements sont (encore) re à l'imagerie 
échographique. Inaccessibles pour les modes statiques, certes, 
mais il faut souligner que le repérage de l'activité contractile 
dans les modes dynamiques (TM, Doppler, mode B temps 
réel) est presque simultané à l'événement physiologique, vers 
le 22° ou 23° jour du développement (5 SA et 3 jours), c'est- 
a-dire sur un embryon de moins de 2 mm (stade 8), avant 
la fin de la délimitation et bien avant le cloisonnement en 
oreillettes et ventricules. Les quatre cavités seront en place 
à 9 SA mais il faudra attendre 11 SA pour bien les identifier 
en échographie (fig | b et voir fig. 12.1a). Le mode 
Doppler est un complément important, soit en imagerie cou- 
leur, soit en analyse spectrale et vélocimétrie : dès 11 SA, on 
peut voir et analyser les flux a (voir fig.12.1b) 
ou le flux entrant du canal d'Arantius (fig. 4.14c). 





Fig. 4.13 Rachis embryofcetal. a. 8 SA. Coupe frontale postérieure permettant de voir la continuité symétrique des lames latérales du rachis (>). 
b. 12 SA. Segmentation rachidienne. Sur cette coupe frontale thoracique basse et lombaire, on commence à individualiser les lames verté- 


brales (—) régulièrement étagées. 
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Fig. 4.14 Cœur. a. 12 SA thorax foetal (par voie abdominale). Coupe des quatre cavités du cœur (1. oreillette; 2. ventricule) et les deux 
poumons (*) assez échogènes. b. 12 SA. Cœur 4 cavités (12 SA). Coupe des quatre cavités du cœur : le septum primum (>) est visible de 
même que le décalage des valves auriculoventriculaires (+). Poumons échogènes (*). c. Circulation fœtale. 13 SA. Le mode Doppler permet 
le repérage précoce de la «boucle » : 1. éjection (ventricule droit, artère pulmonaire, canal artériel); 2. aorte; 3. artère ombilicale; 4. veine 
ombilicale puis canal d'Arantius; cercle pointillé : partant de l'aorte abdominale et de haut en bas, le tronc cœliaque puis l'artère mésenté- 
rique supérieure. 


Le rythme cardiaque embryonnaire suit une courbe 
assez constante, ascendante jusqu à 8 SA, stable entre 8 
et 12 SA puis descendante jusqu'à 14 SA, sans que ce 
paramètre soit assez précis pour être utilisé comme cri- TARA tonne! | ren E ner 
tère de datation (tableau 4.3). Une fréquence cardiaque minute (bpm) 
élevée après 10 SA pourrait constituer un marqueur de j 





5 SA 90-110 


trisomie 21. 

L'appareil respiratoire se développe à partir d'une 6 SA 110-135 
excroissance antérieure de l'intestin pharyngien primitif 7SA 110-140 
(voir fi g, 11. 1). L'arbre bronchique et les poumons sont en aon EE 
place à 8 semaines (voir fig. 11.2), mais le développement 
ne s'achèvera que vers 6 mois avec l'apparition des alvéoles ee LEE 
(voir fig. 11.3). Les poumons sont toujours plus échogènes 10 SA 125-150 
que le foie, mais la différence est plus ou moins nette selon 11SA 120-150 
les conditions d'examen (fig. 4.15 et voir plus loin fig. 4.18) 


12 SA 120-160 
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Fig. 4.15 Poumons. a. 13 SA. Sur cette coupe parasagittale droite on voit que l'échogénicité pulmonaire (P) est nettement supérieure à celle du 
foie (F) et proche de celle de l'intestin (I). L'interface hépatopulmonaire est ainsi bien dessinée (=) et correspond à la coupole diaphragmatique 
droite. b. 12 SA et 5 jours. Les trois étages du tronc foetal. L'échogénicité du poumon (1) est presque aussi forte que celle de l'intestin (3). Entre les 
deux, l'échogénicité plus faible du foie (2) sert de référence. Mesure acceptable de la longueur craniocaudale, ou LCC, à 65 mm sur un fœtus au 
repos, même si l'image de la tête n'est pas sagittale (voir plus loin Datation précoce de la grossesse). La clarté nucale n'est pas clairement visible : 
l'image de membrane (—) correspond à l'amnios et non à la surface cutanée. Ossification de la clavicule bien visible. 


et parfois ils paraissent aussi échogènes que l'intestin. Ils sont 
bien identifiables après 2 mois, sur une coupe thoracique 
axiale de part et d'autre des échos cardiaques (fig. 4.14a et b) 
ou dans un plan parasagittal thoraco-abdominal, surtout à 
droite : le tronc embryo-fœtal montre ses trois étages, thora- 
cique (hyperéchogène), hépatique (hypo-échogène), intesti- 
nal (hyperéchogène) et cet étagement est particulièrement 
net vers 13 SA. 


Appareil digestif 
Voir également chapitre 13. 

L'intestin primitif s'est formé lors du processus de déli- 
mitation qui étrangle le lécithocèle (vésicule vitelline 
secondaire) pour délimiter la vésicule ombilicale extra- 
embryonnaire et le tube digestif primitif intra-embryon- 
naire. L'intestin primitif antérieur participe à la formation 
des arcs branchiaux (future face) et en arrière formera 
l'œsophage, l'estomac et le duodénum. L'estomac est en 
place à 7 SA et l'échographie peut commencer à le repérer 
vers 10-11 SA (fig. 4.16). Le foie dérive d'un bourgeon de 
l'intestin primitif antérieur qui apparaît dans la 5° semaine, 
grossit rapidement et occupe, à 10 SA, la plus grande partie 
de l'abdomen. 

L'intestin primitif moyen formera l'intestin grêle et le 
côlon droit. Vers 6,5 SA (5 mm, stade 13), il est rectiligne 
dans l'axe longitudinal mais il s'accroît très rapidement en 
longueur et il est «obligé » de faire hernie dans le cordon 
entre la 8° et la 11° SA. L'anse primitive effectue une rota- 
tion sur elle-même avant de réintégrer entièrement la cavité 
abdominale à 12 SA (voir fig. 13.1). L'échographie retrouve 
bien l'image de la hernie ombilicale physiologique : sous la 





Fig. 4.16 Estomac. 12 SA. Coupe transversale de l'abdomen où l'esto- 
mac (E) est bien visible dans l'hypocondre gauche. O : ombilic. 


forme d'un net élargissement de la base du cordon (fig. 4.17, 
et voir fig. 13.2). 

L'intestin postérieur donnera le côlon gauche, le rectosig- 
moide et le sinus urogénital. 

Vers 12-13 SA, l'intestin est assez fortement échogène 
(de façon physiologique jusqu'à 20 SA) et le tronc embryon- 
naire se découpe en trois étages (fig. 4.18 et voir plus haut 
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Fig. 4.17 Célosomie (hernie ombilicale) physiologique. a. 10 SA et 4 jours. Coupe sagittale de l'embryon. Le cordon ombilical est large au 
niveau de son implantation abdominale. || contient des éléments échogènes correspondant a des anses intestinales (—) n'ayant pas encore réinté- 
gré la cavité abdominale. b. 10 SA et 3 jours. Coupe transversale de l'abdomen. Le cordon est élargi par les anses intestinales (i) encore non 
réintégrées, échogènes, en continuité avec les anses intra-abdominales. a : amnios; ce : cœlome extra-embryonnaire. c. 11 SA. En mode volumique 
surface, on distingue un élargissement du cordon ombilical proximal (—) par rapport au cordon plus distal (---»). 


Appareil urinaire 


Voir également chapitre 14. 

L'appareil urinaire dérive du mésoblaste intermédiaire 
(3° feuillet) dont une partie s'est détachée pour former le 
cordon néphrogène longitudinal (voir fig. 14.1). La par- 
tie antérieure du cordon (pronéphros) va involuer. De la 
partie moyenne (mésonéphros) se détache un cordon qui 
va pousser vers l'arrière et rejoindre le tube digestif au 
niveau du futur cloaque : en se creusant, le cordon devient 
le canal de Wolff. La partie postérieure du cordon s'isole 
et devient le blastème métanéphrogène. De la partie cau- 
dale du canal de Wolff naît le diverticule urétéral (stades 


12-13 à 6,5 SA) qui pousse en direction dorsale et pénètre 
le blastème qui devient le métanéphros. L'induction réci- 
proque entre ces deux structures va produire d'un côté 
l'appareil excréteur intrarénal (bassinets, calices, tubes 
collecteurs) et de l'autre le système sécréteur (glomérules, 
tubes proximaux et tubes distaux). Le rein commence à 
s'individualiser à 7 SA à l'extrémité caudale de l'embryon. 
Une migration relative amène la masse rénale en position 
lombaire vers 2 mois et la production d'urine commence 
vers 13 SA. 

En échographie, le rein devient bien visible vers 
11-12 SA, en particulier sur une coupe frontale du tronc par 
voie vaginale. Le parenchyme rénal est nettement échogène, 
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Fig. 4.18 Intestin. 13 SA et 3 jours. Coupe parasagittale droite 
thoraco-abdominale passant par le poumon droit (p), le foie (f) et 
l'intestin (i). L'interface thoraco-abdominale (diaphragme) est bien 
dessinée (—). L'intestin est plus échogène que le foie. Clavicule ossifiée 
à la base du cou. 





Fig. 4.19 Reins. 13 SA. Coupe frontale postérieure thoraco-abdo- 
minale passant par les loges rénales. Le parenchyme rénal (—) est 
échogène (sans différenciation corticomédullaire) et les pyélons (*), 
anéchogènes, sont visibles. p : poumons; R : rachis; s : surrénale. 


homogène, et le bassinet également bien visible (fig. 4.19) : 
ces aspects sont physiologiques. 

La surrénale, dont le volume relatif par rapport au 
rein est important en fin de 1" trimestre, se traduit par 
une structure hypo-échogéne sus-rénale, triangulaire en 
coupe frontale et oblongue en coupe transversale (voir 
fig. 6.52b). 

La vessie dérive du sinus urogénital apparu après cloi- 
sonnement de la partie postérieure de l'intestin primitif 
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Fig. 4.20 Coupe sagittale de la clarté nucale a 12 SA. La ves- 
sie (—) est visible, de volume habituel, chez un embryon de sexe fémi- 
nin (orientation parallèle au rachis du tubercule génital). CN : mesure 
de la clarté nucale; LCC : mesure de la longueur craniocaudale de 
l'embryon. 


(cloaque, voir fig. 14.2). Elle est en place vers 2 mois et 
commence a se voir en échographie vers 11 SA, en particu- 
lier sur la coupe sagittale pour la mesure de la clarté nucale 


(fig. 4.20). 


Voir également chapitre 5. 


Rappel embryologique et physiologique 
Vers le 15° jour, c'est-à-dire au moment du retard de règles, 
tous les éléments fondamentaux sont en place. L'œuf est 
implanté dans la muqueuse utérine. Le bouton embryon- 
naire s'est transformé en un appendice pédiculé creusé de 
deux cavités hémisphériques : la vésicule ombilicale (ou 
vitelline) et la cavité amniotique (fig. 4.21, et voir fig. 3.6i 
et j). Entre les deux cavités, les cellules du bouton embryon- 
naire s'organisent et se différencient en deux couches for- 
mant le disque embryonnaire didermique parfois appelé 
«embryoblaste ». L'ensemble baigne dans la cavité du blas- 
tocyste (blastocèle) qui deviendra le cœlome externe (ou 
coelome extra-embryonnaire ou cavité choriale), le pédicule 
devenant le pédicule embryonnaire. 

Le disque embryonnaire donnera l'embryon après les 
étapes de gastrulation, neurulation et délimitation. Tout le 
reste, c'est-à-dire plus de 90 % de la masse de l'œuf, formera 
les annexes de l'embryon. 


Elles seront à l'origine du trophoblaste puis du placenta. 

Les cellules externes, au contact de l'endomètre mater- 
nel, vont fusionner pour former le syncytiotrophoblaste 
(syncytium = tissu multinucléé sans limite nette entre les 
cellules) qui se creuse de lacunes et érode l'endomètre (véri- 
table tissu pseudo-tumoral) pour permettre à l'œuf de s'en- 
foncer dans la muqueuse. En chemin, il ouvre des artérioles 
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Fig. 4.21 Organisation interne du blastocyste. Source : Encha- 
Razavi F, Escudier E. Embryologie humaine, de la molécule à la clinique. 
Issy-les-Moulineaux : Elsevier Masson; 2008. 


maternelles et le sang remplit les lacunes qui préfigurent la 
chambre intervilleuse. Ce syncytiotrophoblaste se comporte 
par ailleurs comme une grosse glande endocrine sécrétant 
l'hormone chorionique gonadotrope ou HCG (= stimu- 
lation et maintien du corps jaune maternel) puis les estro- 
gènes et la progestérone (= remplacement du corps jaune 
après le 1° trimestre). 

La couche cellulaire interne constitue le cytotropho- 
blaste qui accompagne la progression du syncytiotropho- 
blaste, puis l'envahit et le refoule pour former les futures 
villosités. 

Une partie des cellules cytotrophoblastiques migre en 
périphérie de l'œuf formant le trophoblaste extravilleux 
qui se transforme en «coque trophoblastique » au contact 
de l'endomètre décidualisé. Cette coque formera la plaque 
basale du placenta. Par ailleurs, ce trophoblaste extravilleux 
va coloniser les artères spiralées maternelles, à contre-cou- 
rant, puis détruire la paroi musculaire qui devient une simple 
paroi fibreuse atone et insensible aux agents vasoconstric- 
teurs. Cette transformation artérielle est essentielle au bon 
déroulement de la grossesse, elle permettra (au 2° trimestre) 
une perfusion sans résistance de la chambre intervilleuse et 
son insuffisance conduit à l'hypertension artérielle (HTA) 
gravidique. 

L'invasion des artères spiralées par la prolifération du 
cytotrophoblaste forme initialement de véritables bouchons 
(plugs) qui empêchent une irruption brutale du sang mater- 
nel dans les lacunes trophoblastiques. Il existe seulement 
une perfusion plasmatique (on parle volontiers de « per- 
colation » par allusion au filtrage du café en poudre), réali- 
sant une circulation « plasmochoriale » : l'absence d'hématie 
détermine une hypoxie nécessaire pour protéger les tissus 
embryonnaires du stress oxydatif. Ces bouchons vont se 
dissoudre progressivement vers 2 mois et demi autorisant, 
d'une part, un flux entrant de sang maternel dans la chambre 
intervilleuse et, d'autre part, la poursuite de l'extension vas- 
culaire du trophoblaste jusqu'aux artères myométriales au 
début du 2° trimestre : c'est le début de la véritable circula- 
tion utéroplacentaire, qui devient réellement hémochoriale. 

Rappelons que l'ensemble, cyto- et syncytiotrophoblaste, 
constitue le chorion de l'œuf. En dehors de son action 
d'envahissement et de lyse tissulaire, ce chorion a une action 


locale vasodilatatrice et angiogénétique avec développement 
d'un réseau vasculaire autour de l'œuf. Cette activité est 
transitoirement observable au sein de l'endomètre dans les 
jours qui suivent l'implantation, jusqu'à 5 SA (voir fig. 3.7a 
à c). Ces néovaisseaux sont prêts à être ouverts par le tro- 
phoblaste, puis envahis et bouchés, avant d'être rouverts 
dans la chambre intervilleuse au 2° trimestre. Cet envahis- 
sement trophoblastique des vaisseaux maternels n'est pas 
directement observable, mais ses conséquences se marquent 
en amont par une baisse importante des résistances dans la 
circulation utérine. 

On a donc bien noté qu'au 1° trimestre, il n'y a pas de 
véritable circulation utérotrophoblastique, l'œuf étant 
seulement nourri par un filtrage plasmatique à travers les 
«bouchons » cytotrophoblastiques. Ceci se confirme par 
cartographie en Doppler couleur montrant assez peu de flux 
utéroplacentaire. En cas d'interruption de grossesse avec 
rétention d'œuf mort, on peut observer des flux intratro- 
phoblastiques qui témoignent probablement de la dispari- 
tion anormale de ces bouchons (voir fig. 3.9d et e). 

Ce processus d'invasion trophoblastique des vaisseaux 
utérins (endométriaux puis myométriaux) est fondamental. 
Son insuffisance détermine l'insuffisance vasculaire utéro- 
placentaire avec ses conséquences foetales et maternelles 
(retard de croissance, HTA gravidique). Une prolifération 
excessive non limitée accompagne probablement les mala- 
dies trophoblastiques ou le placenta accreta. 


Vésicule vitelline 


La vésicule vitelline est synonyme dans la plupart des cas 
de «vésicule ombilicale » (VO) même si le terme est pré- 
férentiellement utilisé pour les stades précoces de la vie 
embryonnaire. Elle se développe par la croissance de la 
couche ventrale du disque didermique (l'hypoblaste) qui 
s'étend et va tapisser une partie du blastocèle pour for- 
mer une cavité hémisphérique : le lécithocèle ou vésicule 
vitelline primitive. Celle-ci va d'abord se transformer en 
vésicule secondaire après régression de sa partie la plus 
éloignée du disque embryonnaire, vers le 14° jour (voir 
fig. 3.6i et j). La délimitation, la plicature et l'enroulement 
de l'embryon vont ensuite l'étrangler et en isoler la par- 
tie proximale qui va s'intégrer à l'embryon pour former le 
futur intestin. 

La partie extra-embryonnaire du lécithocèle devient la 
vésicule vitelline définitive (vésicule ombilicale ou secondary 
yolk sac) qui reste reliée à l'intestin embryonnaire par le canal 
vitellin. Elle est le siège de l'hématopoïèse initiale. Elle aurait 
aussi un rôle dans l'apport nutritif embryonnaire. L'absence 
de régression de son canal, dans sa partie proximale, est à 
l'origine d'un diverticule de l'intestin grêle, le diverticule de 
Meckel (source de complications chirurgicales). 

Une excroissance postérieure de la vésicule vitelline 
primitive pousse dans le pédicule embryonnaire à côté du 
canal vitellin, c'est l'allantoïde ou diverticule allantoïdien 
qui s'étend dans toute la longueur du pédicule avant de 
régresser au cours du 2° mois. L'allantoïde joue un rôle dans 
la production de cellules sanguines, elle sera à l'origine des 
vaisseaux ombilicaux et de l'ouraque. 
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Cavite amniotique 


Elle se développe a la face dorsale du disque embryonnaire. 
Elle apparaît initialement au 7° jour sous forme d'une lacune 
dans la profondeur du bouton embryonnaire et se remplit 
passivement de liquide extracellulaire. Elle est tapissée de 
cellules dérivées du feuillet dorsal de l'embryon (épiblaste) 
qui formeront l'amnios ou sac amniotique. 

Au fur et à mesure de la délimitation, elle entoure la tota- 
lité de l'embryon avant d'englober le pédicule embryonnaire 
et le canal vitellin pour former le cordon ombilical. En pour- 
suivant sa croissance, elle refoule le coelome externe qui se 
résorbe et va s'appliquer sur le sac trophoblastique (totale- 
ment après 2 mois et demi, mais il peut persister un clivage 
amniochorial par endroits). Au niveau de l'épaississement 
trophoblastique du futur placenta, elle constitue la surface 
de la plaque choriale et ailleurs elle constitue pour l'essen- 
tiel «les membranes » car le résidu trophoblastique est très 
lâche, inconsistant. La production du liquide amniotique 
n'est pas parfaitement comprise, en particulier au 1° tri- 
mestre, et il existe plusieurs voies de remplissage de la cavité : 
= au 1‘ trimestre, il n'y a pas de production active du 

liquide amniotique par l'embryon et la présence d'un 

embryon nest pas indispensable pour le développe- 
ment ou le maintien de la cavité amniotique, comme en 
témoigne l'observation quotidienne d'œufs «clairs» sans 
embryon visible; 

= l'embryon participe néanmoins normalement à la pro- 
duction du liquide amniotique par les échanges à travers 
la peau (bien perméable jusqu'à 20 semaines, avant sa 
kératinisation) et via le cordon. La production urinaire 
fœtale ne devient significative qu'après 2 mois et demi, la 
production pulmonaire plus tardivement; 

= au 1 trimestre, il existe essentiellement une diffusion 
de liquide a travers le chorion (les trophoblastes) et 
l'amnios; 

= l'épithélium amniotique est probablement à l'origine 
d'une sécrétion active de liquide. 


Aspects échographiques des annexes 
embryonnaires 


Vesicule ombilicale (fig. 4.22) 


Pour repérer précocement l'embryon, il faut d'abord identi- 
fier la vésicule ombilicale (VO) car son apparition précède 
celle de l'embryon. Sa taille est initialement plus grande et, 
surtout, il ne peut exister d'embryon sans VO. En se délimi- 
tant, l'embryon délimite également la vésicule ombilicale en 
lui restant étroitement accolé par un large canal vitellin : on 
peut l'imaginer sous la forme d'un jeune enfant couché sur 
un énorme ballon de plage plus gros que lui. 

Visible dès la 5° SA, la vésicule ombilicale est d'abord 
accolée (fig. 4.1 et 4.2a) à la face ventrale de l'embryon 
(5-6 SA) puis s'en écarte par allongement du canal vitellin 
en un fin pédicule qui s'inclura dans le cordon ombilical. 
Elle est souvent retrouvée vers 7 SA à l'un des deux pôles 
embryonnaires. À 8 SA, on la retrouve entre l'embryon et 
la paroi trophoblastique et, après 9 SA, elle devient très 
périphérique, au contact du trophoblaste. Cette évolution 
est liée à la croissance du sac amniotique qui refoule la vési- 
cule dans le cœlome externe, en étirant le canal vitellin qui 


sincurve plus ou moins à la surface du sac. Le canal vitellin 
est souvent visible. Il est habituellement très fin mais peut 
avoir un calibre de 1 à 1,5 mm sans signification péjorative. 
On peut parfois le voir flotter dans le coelome externe, puis il 
disparaît en s'incorporant au cordon. 

Mesurant 2 mm à 5 SA, la VO va atteindre 4 à 5 mm 
entre 8 et 10 SA, puis décroître pour presque toujours dis- 
paraître après 12-13 SA. On observe parfois des dimensions 
supérieures (jusqu à 9 mm), ou une persistance au-delà 
de 13 SA. La paroi de la VO est le plus souvent fine, nette et 
parfaitement arrondie, mais on la retrouve parfois déformée, 
aplatie ou polygonale (fig. 4.22b, e et f), ou épaissie, sans que 
cela soit péjoratif si l'embryon présente un développement 
normal. En revanche, des anomalies de volume ou d'aspect 
accompagnent volontiers les interruptions spontanées de 
grossesse (fig. 4.23 et voir fig. 3.9c). 


Amnios et cæœlome extra-embryonnaire 


Voir aussi chapitre 5. 

L'embryon se développe dans la cavité amniotique limi- 
tée par la membrane amniotique et l'ensemble baigne dans 
le coelome extra-embryonnaire ou cœlome externe (fig. 4.21 
et voir fig. 3.6i et j). 

L'échographie précoce apporte une image in vivo un peu 
différente de celle des schémas embryologiques (et le des- 
sinateur du schéma n'est pas gêné par de mauvaises condi- 
tions d'examen !). Par exemple, sur les schémas : 
= la cavité amniotique initiale est de taille voisine à celle de 

la VO située de l'autre côté du disque embryonnaire. En 

réalité, la cavité amniotique est beaucoup plus petite, avec 
une paroi beaucoup plus fine, et elle ne devient visible 
qu'après la délimitation embryonnaire. La VO est visible 
un peu avant 5 SA, alors que dans les meilleures condi- 
tions l'amnios n'apparaît qu'une semaine plus tard; 

= l'ensemble VO + cavité amniotique, suspendu au pédi- 
cule embryonnaire, est beaucoup plus petit par rapport 

à la cavité choriale (cœlome externe). Vers 6-7 semaines, 

on présente des schémas où l'embryon occupe la moitié 

ou les deux tiers de l'œuf alors qu'en réalité il n'en occupe 
qu un dixième; 

= l'accolement des membranes est schématisé beaucoup 
trop précocement, vers 8 SA, alors que l'échographie 
montre souvent une membrane amniotique bien visible 
apres 10 SA, a distance de la paroi choriale. 

Avant 7 SA, la cavité amniotique est peu développée, 
la cavité ovulaire que l'on voit en échographie correspond 
essentiellement au coelome extra-embryonnaire. La mem- 
brane amniotique est rarement visible, on peut la deviner 
parfois à proximité de l'embryon (voir fig. 3.4c et d). À 
partir de 7 SA, le liquide amniotique augmente rapide- 
ment, la membrane amniotique s'écarte de l'embryon et 
devient échographiquement visible sous forme d'une fine 
ligne arciforme (fig. 4.7a). Vers 12 SA, la membrane amnio- 
tique devient invisible en s'accolant complètement au sac 
trophoblastique. 

L'amnios contient le liquide amniotique, parfaite- 
ment anéchogène pendant la période embryonnaire. Par 
contraste, le coelome externe est toujours finement échogène 
car il contient des résidus du réticulum extra-embryonnaire 
et/ou un tissu mésenchymateux lâche (fig. 4.9h et 4.22c). 
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Fig. 4.22 Vésicule ombilicale, canal vitellin, et amnios. a. 7 SA. La vésicule ombilicale (VO) est proche de l'amnios (a) qui est bien visible. Elle 
se situe dans le cœlome externe (ce). Embryon (e). b. Le canal vitellin (=) rejoint le cordon, l'embryon n'est pas dans le plan de coupe. On note 
l'aspect polygonal de la vésicule (mais grossesse normale). Trophoblaste basal plus épais (P). c. 9 SA. Dans le cœlome (ou réticulum) extra-embryon- 
naire (CE) finement échogène, on retrouve l'image annulaire de la vésicule ombilicale (VO). La cavité amniotique (CA) limitée par l'amnios (a) 
est anéchogène. L'embryon n'est pas visible sur ce plan de coupe. d. Reconstruction volumique mode surface. L'embryon est mesuré dans sa 
longueur (1). Vésicule ombilicale (VO), canal vitellin (CV), cordon ombilical (CO). e. 10 SA. Ce cliché montre une vésicule ombilicale (=) d'aspect 
inhabituel, à paroi épaissie et aux contours irréguliers. L'évolution de la grossesse sera néanmoins normale. H : petit hématome péri-ovulaire. 
f. 11 SA et 4 jours. La grossesse est, ici aussi, évolutive (l'embryon n'est pas visible sur ce cliché) en dépit d'une vésicule ombilicale (—) dans le 
cœlome extra-embryonnaire (*) atrophique et hyperéchogène. 
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Fig. 4.23 Vésicule ombilicale et grossesse précocement interrompue. a. 9 SA. La vésicule ombilicale (=) est petite, aplatie et hyperéchogène. 
On retrouve a distance un petit embryon (E) hypo-échogène sans activité. b, c. 8 SA. Grossesse interrompue : en b, embryon (E) de 12 mm de 
longueur, sans activité cardiaque, d'échostructure homogène dans une cavité amniotique de volume habituel. Amnios (a), cælome externe (ce), 
trophoblaste atrophique (T), sang (Sg), caduque (Ca); en c, dans le cœlome extra-embryonnaire, présence d'une vésicule ombilicale (VO) de petit 
volume, hyperéchogène. d. 9 SA. Sac ovulaire de grande taille et VO hypertrophique (10 mm). e. 8 SA et 3 jours. Vésicule ombilicale (VV) hyper- 
trophique contrastant avec un sac ovulaire de petit volume. L'embryon (—) est d'aspect habituel lors de l'échographie avec activité cardiaque. 
La grossesse s'interrompt néanmoins 10 jours plus tard. f. 7,5 SA. Grossesse précocement interrompue. Petit embryon de 3,5 mm sans activité 
cardiaque. VO d'aspect normal au contact de l'embryon. Cavité amniotique en cours d'expansion (a). Le pédicule (p) est logiquement le pédicule 


embryonnaire (et non le canal vitellin). 
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Trophoblaste 


Voir aussi chapitre 5. 

Le sac trophoblastique (ou chorial) se développe d'abord 
dans l'endomètre, jusqu'à 5 SA. Ensuite, il pousse dans la cavité 
utérine en soulevant puis s'entourant d'une couche d'endo- 
metre. L'endomètre gravide prend le nom de «caduque » au 
sens où il acquiert des caractères spécifiques (décidualisation, 
voir chapitre 3) et qu'il est destiné à «tomber » après la gros- 
sesse. On définit ainsi une caduque basale (ou basilaire) entre 
l'œuf et la paroi utérine, une caduque réfléchie autour de l'œuf 
et caduque pariétale tapissant le reste de la cavité. La crois- 
sance de l'œuf va conduire, dans le 4° mois, à un accolement 
de la caduque réfléchie et de la caduque pariétale. La cavité 
utérine disparaît totalement mais l'accolement n'est pas absolu 
et il peut se dissocier en cas de saignement : c'est l'hématome 
décidual qui siège entre les caduques. Echographiquement, la 
caduque est échogène comme l'endomètre sécrétoire, elle est 
abondante en tout début de grossesse (voir chapitre 3 et fig. 3.9 
et 3.19), mais elle s'écrase et s'efface physiquement avec la 
croissance de l'œuf. 

Le trophoblaste forme un sac échogène épais de 
quelques millimetres qui, aprés 7 semaines, tapisse toute 
la cavité utérine. Il devient difficile de le différencier des 
caduques auquel il est accolé, sauf présence de liquide ou 
de sang autour de l'œuf comme à la figure 4.24a. À par- 
tir de 7-8 SA, on commence à repérer la zone basale plus 
épaisse et plus dense où se développera le futur placenta 
(fig. 4.24b), le reste de la couronne cessant de s'épaissir 
puis régressant. 

Après 10 SA, il est habituellement possible de localiser 
la placentation par rapport au col, sans en tirer d'argument 
pronostique formel. Cependant, l'épaisseur n'est pas tou- 
jours un critère fiable pour situer la placentation et, dans 
l'idéal, il faudrait repérer l'implantation du cordon qui cor- 
respond toujours à la zone basale (fig. 4.24c) : ceci est sou- 
vent possible et assez rapide en Doppler couleur. 

Le trophoblaste donne naissance au placenta en se déli- 
mitant par une forte croissance dans la zone basale et par 
l'atrophie des villosités siégeant en dehors, sur le reste de la 
surface ovulaire. Ces remaniements se traduisent parfois, 
dans le 3° mois, par des lacunes transitoires en périphérie 
du futur placenta (fig. 4.24d et e), contenant du plasma 
avec quelques flux lents (pas de flux maternels car les bou- 
chons trophoblastiques sont encore présents). Ces lacunes 
correspondent donc à des espaces de régression villositaire 
et à une simple exagération d'un processus physiologique : 
ceci ne doit pas être interprété comme des hématomes 
déciduaux, des décollements ou des kystes trophoblas- 
tiques. Ce volume sans villosité va ensuite se collaber et 
disparaître au 2° trimestre. La plaque choriale et la plaque 
basale vont fusionner et un dépôt de fibrine fermera la 
périphérie de la chambre intervilleuse réalisant l'anneau 
obturant de Winckler. 


Cordon ombilical 


Voir aussi chapitre 5. 
Le cordon est formé par la réunion de deux pédicules : 

= le pédicule embryonnaire qui attache l'embryon au sac 
trophoblastique et dans lequel pousse une excroissance 


de l'entoblaste (l'allantoïde ou canal allantoïdien) à l'ori- 

gine des vaisseaux du cordon; 

a le pédicule vitellin entre l'intestin primitif et la vésicule 
vitelline. 

La croissance très rapide du liquide amniotique 
repousse l'amnios qui vient engainer et fusionner les deux 
pédicules. 

Le cordon peut être repéré à partir de 8 semaines, court, 
épais et peu spiralé (fig. 4.25a). On peut parfois observer 
à cette période une dilatation kystique transitoire corres- 
pondant à un probable kyste allantoïdien (fig. 4.25b et voir 
fig. 5.53a). Par prudence, on contrôlera plus tard l'absence 
de cœlosomie (omphalocèle notamment) dont l'association 
avec un kyste allantoïdien a été décrite (voir chapitre 13, 
Défauts de fermeture de la paroi abdominale). 

Ultérieurement, le cordon s'allonge et commence à s'en- 
rouler sur lui-même. Son insertion sur la paroi correspond 
normalement à la zone d'implantation et permet de repérer 
le futur placenta (fig. 4.24c et 4.25c). 


Datation précoce de la grossesse 


Dater précisément une grossesse, c'est déjà en améliorer le 
pronostic. Cet acte de datation est fondamental dans l'acti- 
vité échographique et la méthode échographique a mainte- 
nant pris le pas sur toutes les autres. Sans datation, il sera 
difficile d'interpréter les différentes données de la surveil- 
lance (clinique, biologique et surtout échographique) et des 
décisions thérapeutiques risquent d'être mauvaises ou dan- 
gereuses. L'acte de datation impose rigueur et minutie, à la 
fois dans les mesures, les calculs et la rédaction. 

Les datations imprécises ou erronées (ou mal expri- 
mées) sont une source quotidienne d'angoisses, d'hésita- 
tions, de «cafouillages » pour l'exprimer trivialement. Mais, 
plus gravement, elles entraînent des erreurs de diagnostic et 
de mauvaises décisions médicales (déclenchements du tra- 
vail, par exemple). Enfin, elles sont à l'origine de beaucoup 
d'examens ou dépenses inutiles. L'essentiel de ces ennuis se 
concentre en fin de grossesse et retombe sur l'équipe obsté- 
tricale qui est impuissante : quand je fais une datation claire 
et précise, je travaille et je sers la sage-femme ou le médecin 
qui interviendront dans quelques mois... et, indirectement, 
ma cliente-patiente actuelle, c'est évident. 

L'accès rapide à une datation précise est donc une 
nécessité médicale, et cela devrait même être un droit car 
en dépend la prise en charge éventuelle d'une IVG (qui est 
un autre droit). Sans datation, il n'y a pas de sécurité pour 
l'TVG et même un risque non négligeable d'accident : ce 
n'est évidemment pas la même chose, à bien des points de 
vue, que d'avorter un petit œuf de 30 mm ou un fœtus de 
15 cm! Sans datation rapide et précoce, on risque le refus de 
la procédure médicamenteuse après 7 SA, ou le refus d'IVG 
par certaines équipes au-delà de 12 SA, ou le dépassement 
de la période légale de 14 SA (12 semaines de grossesse, loi 
du 4 juillet 2001) : c'est une conséquence dramatique pour 
bien des femmes qui n'ont pas les moyens de voyager à 
l'étranger. Et, sans datation précise, il n'y a pas d'interpréta- 
tion fiable du calcul de risque d'anomalie chromosomique, 
ce qui peut conduire à une indication injustifiée de prélève- 
ment invasif. 
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Fig. 4.24 Trophoblaste, caduques, placentation. a. Trophoblaste et caduques à 8 SA. Petit épanchement péri-ovulaire. La couronne trophoblas- 
tique (1) est entourée de la caduque réfléchie (2) très mince qui est séparée de la caduque pariétale (3). b. 8 SA. La couronne trophoblastique (T) 
est plus épaisse sur une face de l'utérus, localisation de la placentation définitive. L'embryon est vu en coupe frontale avec une fosse (ou vésicule) 
rhombencéphalique (—) bien visible. LCC = 16 mm. ca: cavité amniotique; ce : cœlome externe. c. Placentation. L'implantation du cordon (>) est 
le meilleur repère la zone de placentation (P). Noter la coupe transversale oblique de l'encéphale où l'on retrouve les vésicules télencéphaliques (1), 
le V3 (2) et le V4 (3). d. 12 SA. Placentation antérieure (T) avec lacune trophoblastique par régression villositaire (*). e. 12 SA. Placentation fundique 
et postérieure (T) avec une lacune périphérique inférieure (*) contenant quelques flux lents en temps réel (présence de quelques éléments figurés 
du sang dans le plasma de la chambre intervilleuse). 
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Fig. 4.25 Cordon ombilical. a. 8 SA et 4 jours. Le cordon (—) est vu sur une grande partie de sa longueur. Il est large, presque autant que l'abdo- 
men embryonnaire (A) vu en coupe transversale, et il est encore peu spiralé. b, c. 8 SA. Kyste allantoïdien. Trois images arrondies et anéchogènes 
sont visibles sur ces clichés : en b, vésicule vitelline (1) et cavité du rhombencéphale (2); en c, kyste allantoidien (*) au sein d'un large cordon 
ombilical (>). A : abdomen; ce : cœlome externe; P : placentation; T : tête. 


Bases physiologiques, techniques et 
pratiques pour la détermination du début 
de la grossesse (datation de la grossesse) 


Le «top départ» de la grossesse est constitué par le suc- 
ces de la fécondation : pénétration du spermatozoide 
dans l'ovocyte, formation des deux pronucléus mâle et 
femelle puis fusion pour former le zygote suivie de la pre- 
mière division cellulaire aboutissant a la constitution de 
l'embryon. L'ensemble de cette étape s'étale sur environ 
24 heures. La formation des deux pronucléus est obser- 
vable in vitro et peut servir de marqueur pour le 1‘ jour 
de la grossesse. 

La «datation» de la grossesse consiste à déterminer 
rétrospectivement, et le plus précisément possible, la date 
de ce premier jour. À priori, une datation précise à plus ou 
moins un jour ne paraît pas indispensable en regard de la 
grande imprécision et variabilité dans la suite de cette aven- 
ture humaine qu'est la grossesse. Cependant, l'expérience 
montre que les petites imprécisions et les petites erreurs de 
toute nature tendent à s'additionner conduisant in fine à de 
grosses erreurs dans les dates et dans les décisions qui en 
découlent. En particulier, le fait de bouger d'un jour (x SA 
+ 3 j ou x SA + 4 j) peut faire changer l'âge d'une semaine. 


Et, par exemple à 24 ou 25 semaines, cela peut faire bas- 
culer complètement une décision de transfert in utero... 
Donc une grande précision dans les mesures et les dates, 
de la souplesse et du bon sens dans l'interprétation sont 
nécessaires. 

L'expérience clinique, l'embryologie, la biologie ou l'écho- 
graphie ont montré que les paramètres les plus simples et les 
mieux corrélés à l'âge de grossesse (et à la date d'accouche- 
ment) étaient biométriques : longueur échographique de l'em- 
bryon en début de grossesse, puis dimensions du crâne et des 
os longs après 2 mois et demi. Les autres paramètres, anam- 
nestiques ou hormonaux, sont beaucoup moins fiables ou 
précis en pratique clinique (même s'ils doivent être connus). 
De même, les stades et horizons embryonnaires (voir plus 
haut) sont surtout utiles ex vitro, sur pièce anatomique. 

À partir de la biométrie du 1“ trimestre, on a pu établir 
des courbes, des tables et des formules donnant une corres- 
pondance entre la mesure de tel ou tel paramètre - longueur 
de l'embryon en particulier — et l'âge de la grossesse, en cal- 
culant la précision qui s'appelle, ici, la marge d'incertitude 
ou intervalle de prédictivité. Cette précision s'exprime en 
jours (et dixièmes de jours) autour de la valeur délimitant 
des bornes entre lesquelles se retrouvent 95 % des gros- 
sesses : par exemple, si l'on dit qu'une longueur de 32 mm 
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correspond a 10 SA plus ou moins 4,5 jours, on veut dire 
que 95 % des embryons de 32 mm ont un age compris entre 
9 SA + 2,5 jours et 10 SA + 4,5 jours. 

Mais toute la valeur de ces courbes repose sur la façon 
dont a été déterminé le début de grossesse. 


Datation de la grossesse hors échographie 


Il existe six méthodes de datation (plus ou moins 
archaïques !). 


Date du début des dernières règles 


La méthode la plus habituelle utilise la date du début des der- 
nières règles (+ 14 jours) en ne retenant que les femmes dont 
les cycles sont réguliers et de 28 jours (et en corrigeant par- 
fois en fonction de la durée habituelle du cycle sachant que 
l'ovulation survient normalement 14 jours avant les règles). 

Ce renseignement relève de l'interrogatoire et il est avant 
tout dépendant de la mémoire de la patiente : par tradition 
et par habitude, cette mémoire est assez bonne. Et c'est cet 
élément qu'a utilisé Robinson il y a 45 ans pour produire une 
formule de calcul d'âge gestationnel en fonction de la lon- 
gueur craniocaudale (LCC), formule qui est toujours large- 
ment utilisée. Mais ce paramètre est loin d'être parfait quand 
on sait que 20 % des femmes ovulent avant le 11° jour du cycle 
ou après le 21° jour. De plus, la notion de régularité des cycles 
est rétrospective : nul ne peut affirmer que le cycle actuel (de 
conception) aurait été «régulier ». Il s'ensuit une marge d'er- 
reur assez large, de l'ordre de 6 à 7 jours, car le flou des dates 
et de la mémoire vient s'ajouter à la variabilité biologique. 


Remarque 1 


Rétrospectivement, on reste très admiratif devant la qualité du 
travail de Robinson car ses mesures ont été réalisées en balayage 
manuel (imagerie statique) et les résultats confirmés par presque 
toutes les études ultérieures avec un matériel plus performant et 
plus facile à utiliser. 


Remarque 2 


Même si l'on pense que la date des dernières règles est un 

indicateur globalement peu fiable, il convient de le prendre en 

considération avant de décider de la date de début de grossesse : 

= par respect pour la patiente car c'est son information et sa 
grossesse ; 

= par prudence car on peut parfois corriger une grosse erreur 
d'inattention ; 

= pour faire un compromis entre ce que dit notre calcul et ce 
que pense la patiente, afin d'obtenir un accord sur cette date; 

= pour faire un peu d'information sur le cycle, l'ovulation, la 
fécondation, la durée de la grossesse. 


Rapport fécondant 


C'est un élément éminemment clinique et généralement très 
imprécis (car pas toujours unique et pas toujours mémo- 
risé). Pour l'interpréter, il faut prendre en compte la durée 
de vie de l'ovocyte (2 jours) et celle des spermatozoïdes 
(5 jours), ce qui laisse une certaine élasticité dans la date 
effective de fécondation. 


Date de l'ovulation 


On peut l'évaluer par plusieurs méthodes mais qui sont 

toutes rétrospectives : 

= le ménotherme (courbe de température) repère a pos- 
teriori la date du début de la montée thermique signant 
l'ovulation avec précision d'environ 3 jours; 

= les tests hormonaux d'ovulation détectent l'augmentation 
de la luteinizing hormone (LH) qui déclenche l'ovulation 

(36 heures après le pic de LH); 
= le monitorage échographique repère la disparition du 

follicule mûr et il est assez précis à condition d'être quoti- 

dien a partir de 16-18 mm de diamètre. 

Avec ces méthodes plus précises, diverses courbes ou for- 
mules de calcul de corrélation age gestationnel/LCC ont été 
publiées depuis 1985. On ne s'écarte pas beaucoup des résul- 
tats de Robinson pour les valeurs et la prédictivité s'améliore 
autour de 6 jours. 

Concernant cette date de l'ovulation, on doit citer le Direc- 
tive Clinique de la Société des obstétriciens et gynécologues 
du Canada (2014) : «...la capacité de percevoir les fonctions 
internes varie grandement d'une femme à l'autre : cette percep- 
tion de l'ovulation par la femme peut parfois être très précise ». 


Biologie avec le taux d'HCG produite par l'œuf 


L'HCG est formée de deux sous-unités, alpha et bêta. La 
chaîne alpha est commune à l'HCG et à plusieurs hor- 
mones hypophysaires (LH, follicle stimulating hormone ou 
FSH, thyroid stimulating hormone ou TSH), elle n'est donc 
pas spécifique de la grossesse. Avec des méthodes radio- 
immunologiques trés sensibles, on dose donc actuellement 
l'HCG bêta qui est spécifique et qui est produite par l'œuf de 
facon proportionnelle a la masse de tissu trophoblastique. 
Cependant, le taux d'HCG présente une énorme variabilité : 
par exemple, à la fin de la 9° semaine, les valeurs normales 
s'étalent entre 35 000 et 160 000 UI/L. 

Le taux d'HCG ne peut donc pas être utilisé pour dater la 
grossesse. Mais il a quand même parfois le grand intérêt de 
fixer une limite quand un test ou un dosage a été effectué : 
sachant que la sécrétion d'HCG dans le sang commence peu 
de temps après l'implantation de l'œuf, au 9° jour, on peut 
retenir que HCG plasmatique > 10 UI/L = œuf > 10 jours. 
On sait également que le taux d'HCG double toutes les 
48 heures entre 5 et 7 SA (c'est approximatif) et qu'il pla- 
fonne vers 9-12 SA : on peut, en tout début de grossesse, 
reconstruire à rebours le point de départ de la sécrétion. 


PMA simple 


La procréation médicalement assistée ou PMA simple asso- 
cie traitement inducteur d'ovulation plus ou moins insémi- 
nation intra-utérine. 

On s'approche d'une bonne précision mais il faut intégrer 
le délai d'environ 36 heures entre l'injection déclenchante de 
gonadotrophine et l'ovulation, la durée de vie de l'ovule, le 
temps de migration des spermatozoïdes... La prédictivité 
s'améliore à plus ou moins 5 jours. 


PMA avec FIV, éventuellement ICSI 


Avec la fécondation in vitro (FIV) - et encore davan- 
tage avec l'injection intra-ovocytaire du spermatozoide 
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(intracytoplasmic sperm injection ou ICSI) -, on est pra- 
tiquement à la minute près dans le «top départ». On peut 
considérer que la date de la ponction ovocytaire est équi- 
valente à celle de l'ovulation. La prédictivité de la datation 
échographique s'améliore logiquement et la marge d'incer- 
titude s'abaisse entre 4,0 jours (Lasser, 1993) et 4,7 jours 
(Wisser, 1994). On aurait pu espérer une précision encore 
plus grande avec la FIV mais, en pratique, le groupe des 
«grossesses FIV » : 
= nest pas parfaitement homogène car il y a des variations 
pour la définition de la date de début (date de la ponc- 
tion pour prélèvement ovocytaire ou date du transfert 
embryonnaire) ; 
= nest probablement pas biologiquement identique à la 
population des grossesses naturelles non-« assistées » car 
la vie in vitro puis préimplantatoire de l'œuf est différente 
dans sa durée et ses conditions. 

Les marges d'incertitude reflètent donc la variabilité bio- 
logique (les embryons ne sont pas tous identiques au même 
âge) mais aussi l'imprécision sur le «top départ» pour les 
études plus anciennes. Cette imprécision devient faible dans 
les études récentes utilisant des grossesses issues de la PMA 
et ce sont ces résultats qui devraient être privilégiés. 


Datation de la grossesse par échographie 


La datation échographique repose sur la mesure d'un certain 
nombre de paramètres ovulaires (biométrie de datation), en 
retenant que la précision sera d'autant plus grande que la 
mesure est précoce, que la structure mesurée est grande, que 
la croissance du paramètre est rapide et que sa variabilité est 
faible. Les deux premiers termes, mesure précoce et grande 
structure, sont contradictoires et doivent faire l'objet d'un 
compromis. 


Longueur craniocaudale (LCC) 


Il est rapidement apparu (Robinson, 1973) que la meilleure 
mesure pour la datation est celle de la longueur craniocau- 
dale de l'embryon (LCC) ou crown-rump length (CRL). En 
effet, ce paramètre ne présente pas de variation significative 
selon la race ou l'ethnie, selon le sexe de l'embryon ou selon 
le nombre d'embryons. Même en cas d'anomalie chromo- 
somique, tout au moins pour les grossesses qui se poursui- 
vront au-delà du 1‘ trimestre, la LCC semble préservée et 
n'est pas considérée comme un signe d'appel : cependant, 
en cas datation sûre et vérifiée, une biométrie insuffisante 
précoce invite à une grande méfiance. 

Les variations interindividuelles (variabilité biologique) 
semblent également faibles. Mais il n'y a pas de grandes 
études reliant la LCC avec la stature des géniteurs, ou avec 
le poids et la taille à la naissance, ou avec la stature adulte. 
On ne connaît pas bien cette variabilité : à quel stade elle 
s'installe ou devient significative ? Un gros ovocyte ou une 
grosse morula donneront-ils des gros bébés ? 


Formules de calcul 


Les différentes études ont abouti à la production de nom- 
breuses tables d'équivalence âge (SA)/LCC (mm) avec une 
moyenne (ou une médiane) et des écarts (en DS ou en 
percentiles). Ces mêmes études ont proposé diverses for- 
mules (équations) de calcul qui peuvent s'intégrer au logi- 


ciel de l'appareil d'échographie pour proposer une datation 

automatique à l'issue des mesures. Un travail récent (2014) 

a permis d'établir des courbes internationales fondées sur 

un suivi longitudinal de grossesses normales et d'évolution 

néonatale immédiate normale. 
Parmi les équations les plus célèbres, notons : 

= l'équation de Robinson en 1975 avec CRL en millimètres : 
âge gestationnel (AG) en jours d'aménorrhée = 8,052 
xX y CRL + 23,73; 

= l'équation de Wisser, en 1994, avec CRL en millimetres : 
AG en jours d'aménorrhée = 35,72 + 1,082 CRL1/2 
+ 1,472 CRL - 0,09749 CRL3/2; 

= l'équation de Papageorgiou pour l'International Fetal and 
Newborn Growth Consortium for the 21st Century (Inter- 
growth-21st), en 2014, avec la CRL en millimètres : AG 
en jours d'aménorrhée = 40,9041 + (3,21585 x CRLO,5) 
+ (0,348956 x CRL) et DS de l'AG = 2,39102 + (0,0193474 
x CRL). 


Technique de mesure 


La mesure de la LCC doit répondre à un certain nombre 

de critères (fig. 4.26 et voir plus haut fig. 4.3; voir aussi au 

chapitre 16, Technique de mesure de la clarté nucale et de la 

longueur craniocaudale) : 

= mesure entre la 8° et la 13° SA : car avant l'embryon est 
trop petit par rapport à la définition de l'image et la vési- 
cule ombilicale, voire le cordon ombilical peuvent être 
inclus par erreur dans la mesure. Plus tard, la longueur 
varie trop avec les mouvements. On verra plus bas que 
la meilleure précision se situe plutôt entre 8 SA + 0 j et 

11 SA +0j; 

= mesure de tout l'embryon selon le grand axe donc en 
coupe sagittale où l'embryon dessine un «haricot» : 
les coupes frontales peuvent ne pas prendre en compte 
la totalité du pôle céphalique (fig. 4.5a et 4.6b). Idéale- 
ment, la coupe sagittale médiane d'un embryon à partir 
de 11 SA devrait retrouver : 

- le profil sur lequel on distingue l'os frontal, les 
os propres du nez, le centre de la mandibule et le 
diencéphale ; 

— le rachis qui devient discernable en longueur; 

- un embryon en position neutre (ni trop fléchi, ni trop 
défléchi) avec la présence de liquide amniotique entre 
le menton et le thorax; 

— une bonne définition simultanée des extrémités cra- 
niales et caudales, en jouant sur l'angle d'incidence 
plus ou moins orthogonal au grand axe embryonnaire ; 

— la vue du tubercule génital, mais ce critère n'a pas été 
utilisé pour l'établissement des courbes de Robinson et 
de ses successeurs immédiats. 

= qualité de l'image : l'image de l'embryon doit occuper 
au moins les trois quarts de l'écran. Le réglage de l'écho- 
graphe doit être le meilleur possible (focalisation, utilisa- 
tion des harmoniques, baisse du gain pour améliorer les 
contrastes) ; 

= position des calipers (marques de mesure en français). 

Ils doivent être correctement positionnés ce qui rend 

nécessaire de voir correctement ce que l'on mesure : 

dôme céphalique (vertex) pour la marque supérieure ; 
sous le tubercule génital, au point le plus distal pour la 
marque inférieure. Cette exigence est recommandée par 
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Fig. 4.26 Longueur craniocaudale (LCC). a. 8 SA. Coupe sagittale de l'embryon et mesure de la LCC (16 mm). Deux erreurs possibles : au 
pdle céphalique, la vésicule rhombencéphalique (v4) qu'il ne faudrait pas exclure de la mesure et, au pdle caudal, la membrane amniotique (a) 
qu'il ne faut pas inclure. b. 8,5-9 SA. Embryon de 21 mm. Mesure de la LCC. Le profil devient identifiable, la fosse rhombencéphalique (—) 
se referme, l'implantation du cordon est large et on devine l'ébauche du canal rachidien, sans segmentation visible. c. 10-10,5 SA. Mesure de 
la LCC (39 mm) et de la clarté nucale (2), mais mesure trop précoce pour le calcul de risque de trisomie 21. Mesure du pied (1) dont la plante 
est tournée en varus. d. 11 SA. Coupe sagittale correcte avec une tête de profil strict (os propres du nez, processus palatin du maxillaire supé- 
rieur, menton, pas d'orbite) et, en région caudale, le tubercule génital féminin (—). Position correcte des marqueurs (+) de mesure de la LCC. 
e, f. 12 SA et 5 jours. Différence de mesure de LCC chez un même embryon : en hyperflexion (e) = 60 mm ou en position neutre (f) = 66 mm. 
Il y a donc 6 mm d'écart entre la bonne mesure (f) et la mesure trop faible liée à l'hyperflexion (e), ce qui représente une différence de datation 
de 3 jours. 
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le Collège français d'échographie fœtale (CFEF) mais la 
position du caliper sur le bord cutané postérieur de la 
racine de cuisse (la fesse) est également acceptable. En 
effet, la coupe stricte passant par le tubercule génital est 
souvent difficile à obtenir et, surtout, l'examen direct 
d'un embryon montre qu'il y a très peu de différence 
(moins de 1 mm) entre les deux options. N.B. : quand le 
choix existe, on préférera une marque type «+» plutôt 
que «X». 


Remarque 


Les extrémités de l'embryon doivent être bien individuali- 
sées pour que les calipers soient placés sans arrière-pensées. 
Le contour céphalique du vertex est bien net le plus souvent 
et permet de déterminer avec précision le point de mesure à 
l'extrémité crâniale. Pour l'extrémité caudale, certains auteurs 
proposent un point qui serait plus précis et plus constant que 
la fesse ou le périnée : il s'agit de l'extrémité inférieure du rachis 
au niveau du point où elle se confond avec le revêtement cutané. 
Cependant, ce point n'est pas toujours facile à repérer et il s'agit 
d'une image « fragile », assez variable selon la qualité de l'image, 
le plan de coupe et le degré d'ossification du rachis. In fine, la 
différence est faible avec le repérage classique du point caudal et 
c'est heureux : dans le cas contraire, il faudrait changer toutes les 
tables et formules de datation de la grossesse. 

Par ailleurs, le terme « caudal» ou «extrémité caudale » pré- 
sente une ambiguïté. Il ne s'agit pas ici de l'extrémité de 
l'appendice caudal qui est une formation transitoire (6 à 7 SA) 
et qui disparaît totalement à 8 SA. Cet appendice est en outre 
recourbé sur l'abdomen (fig. 4.2b et 4.11a) et il est le plus sou- 
vent invisible. On mesure donc en réalité le contour caudal, à 
son sommet. 


On voit trop souvent des mesures erronées par mau- 
vaise orientation du plan de coupe ou mauvais position- 
nement des calipers. Le mode 3D permet, surtout par voie 
vaginale, une acquisition plus simple de la coupe sagittale 
idéale, quelle que soit la position du foetus, en le « mobili- 
sant» dans les trois axes (fig. 4.27). Mais cela suppose une 
bonne acquisition volumique de départ et cette méthode de 
mesure de LCC n'est pas validée pour l'évaluation du risque 
de trisomie 21. 


Précision de la datation par LCC 


La précision de la datation dépend d'abord de la méthode 
qui a été utilisée pour établir la norme statistique. Chaque 
formule est assortie d'une marge d'incertitude. 

La précision dépend ensuite de la qualité de l'examen écho- 
graphique et de la précision de la mesure : qualité et réglage 
de l'appareil, expérience de l'opérateur, difficultés liées à la 
patiente. 

Elle dépend enfin du moment de la mesure. L'échogra- 
phie vaginale très précoce devrait théoriquement permettre 
une évaluation très fine de la date de fécondation puisque 
l'on se situe au plus près de l'événement. Plusieurs raisons 
doivent cependant modérer cet enthousiasme : 
= les mesures concernent des dimensions très faibles donc 

avec une erreur relative importante, et les limites de l'écho 





Fig. 4.27 Mesure de la longueur craniocaudale (LCC). Le travail en 
mode triplan, sur les plans A et B, permet d'aboutir en C à une coupe 
parfaite pour la mesure de la LCC, à la fois sagittale et médiane : visua- 
lisation du V3 (1), de l'aqueduc (2), du V4 (3), ainsi que du tubercule 
génital avec la vessie (4). La clarté nucale (=) est fine mais la qualité de 
l'image est insuffisante pour une mesure. On produit en même temps 
une coupe axiale parfaite de l'extrémité céphalique en B et la mesure 
du BIP permet de conforter la datation. 


embryonnaire sont assez floues (vésicule télencéphalique 

inconstamment visible, voir fig. 4.1 et 4.2); 
= pendant les premiers jours, la croissance apparente de 

l'embryon est très lente dans la longueur et se fait sur- 

tout par enroulement (on passe d'un disque embryon- 
naire de 1,5 mm à J15 à un embryon de 6 mm a J32, soit 
un gain de 4-5 mm en 15 jours, alors que la longueur 
gagnera 15 mm dans les 15 jours suivants); 

= la croissance ovulaire initiale semble soumise à des varia- 
tions individuelles inexplicables. Cela est parfois évident 
en cas de grossesse gémellaire dizygote et on a pu évoquer 
des retards d'implantation ou des arrêts momentanés des 
divisions cellulaires (diapause). 

Plus tard dans la grossesse, les dizaines d'études sur des 
millions de grossesses montrent une cohérence presque 
parfaite, à 1 ou 2 jours près, lorsqu'on mesure entre 7,5 
et 11 SA. On constate que la variabilité est la plus faible 
entre 15 et 45 mm de LCC, et encore très faible entre 10 
et 60 mm : la précision serait alors d'environ 3 jours. On 
constate également qu'entre 7 et 11 SA, l'utilisation de 
plusieurs paramètres ne permet pas d'améliorer la 
précision par rapport à la LCC seule (c'est même plutôt 
l'inverse). 

À partir de 11,5-12 SA, la variabilité augmente et, 
surtout, les mouvements de l'embryon (qui devient le 
fœtus) et les variations de tonus font varier la longueur. 
La mesure devient plus difficile, moins fiable, et il est utile 
de la conforter en y associant celles d'autres paramètres 
(diamètre bipariétal, périmètre crânien, circonférence 
abdominale, fémur après 14 SA) : il est possible d'utiliser 
une moyenne de ces mesures pour établir une datation. 
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Cependant, les recommandations françaises sont de n'uti- 
liser que la LCC (bien mesurée) entre 45 et 84 mm, ce qui 
semble écarter les mesures entre 10 et 45 mm, pourtant 
plus fiables. 


Remarque 


Ce choix de datation par LCC entre 45 et 84 mm résulte d'un 
compromis pour simplifier la surveillance du début de gros- 
sesse et diminuer le nombre d'examens. Il permet de faire à 
la fois, en une seule séance, la datation et la mesure de clarté 
nucale. Mais, à force de respect des «recommandations », 
on oublie le bon sens élémentaire. Il est évident qu'une LCC 
mesurée à 8-10 SA est plus précise que la mesure à 13 SA et, si 
on en dispose, elle doit être utilisée préférentiellement pour la 
datation. L'expérience quotidienne montre combien il est par- 
fois difficile de mesurer un petit foetus de 7 à 8 cm quand il a 
décidé de s'agiter et les mesures successives révèlent une grande 
variabilité. 


Diamètre ovulaire 


Avant 6 SA, la datation repose sur le seul diamètre ovulaire 
qui est un paramètre peu précis; il est plus prudent de la 
confirmer (ainsi que la vitalité ovulaire) par un contrôle 
vers 10-12 SA. Un diamètre ovulaire moyen est calculé 
en faisant la moyenne des mesures de trois axes sur deux 
plans perpendiculaires. La partie liquidienne interne de 
l'œuf est mesurée, en excluant la couronne trophoblastique 
(fig. 4.28). 

Après 7 SA, le diamètre ovulaire présente une trop grande 
variabilité pour être utile à la datation (mais parfois il peut 
être intéressant pour évaluer la trophicité ovulaire). 





Fig. 4.28 Mesure du sac ovulaire. 5 SA. Sur ce plan de coupe trans- 
versal de l'utérus on peut mesurer deux longueurs perpendiculaires. 
On calculera la mesure moyenne en ajoutant la plus grande mesure 
ovulaire prise sur un plan de coupe perpendiculaire à celui-ci. 
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Diamètre bipariétal (DBP ou BIP) 


La mesure du DBP (fig. 4.29) nécessite une coupe transver- 
sale — ou, à défaut, frontale — de l'extrémité céphalique de 
l'embryon avec un axe du faisceau ultrasonore perpendicu- 
laire à la ligne médiane du cerveau. Cela n'est pas toujours 
aisé à obtenir car, à la différence du fœtus, l'embryon est 
rarement couché sur le côté, qu'on l'aborde par voie vagi- 
nale ou par voie sus-pubienne. Les mesures faites sur un 
axe oblique seront imprécises en raison de la mauvaise défi- 
nition du contour et de l'épaisseur de l'écho pariétal. Une 
(très) bonne acquisition 3D (triplan) peut résoudre de façon 
élégante ce problème (fig. 4.27). 

L'ossification des pariétaux apparaît bien dès la 
8° semaine mais le revêtement cutané et la surface osseuse 
seront tantôt confondus, tantôt séparés selon la qualité de 
l'image ou l'avancement de la grossesse, et l'écho cutané est 
parfois plus important que l'écho osseux : ceci entraîne une 
ambiguïté dans la mesure. En général, en début de grossesse 
(jusqu à 12 SA), on préférera une mesure au centre des échos 
pariétaux plutôt que sur l'image d'entrée, mal définie. Plus 
tard, on reprendra la coupe transthalamique et la technique 
de mesure du DBP au 2° trimestre avec placement des cali- 
pers à la partie externe de l'os pariétal ou «milieu-milieu » 
selon la courbe de référence retenue (voir chapitre 7, Bio- 
métrie fœtale). 

Le périmètre céphalique peut aussi se mesurer en fin 
de 1“ trimestre en plaçant l'ellipse de mesure au niveau du 
pourtour osseux. Mais devant l'absence de modelage du 
pôle céphalique à cet âge de grossesse, cette mesure n'a pas 
grand intérêt par rapport à la mesure du BIP. 


Longueur du pied 


De longue date, la longueur du pied est utilisée par les 
anatomopathologistes pour estimer l'âge embryofcetal. En 
échographie, l'image du pied est bien définie dès 10 SA, plus 
précocement que celle du fémur. La mesure doit se faire sur 
une coupe frontale de la plante du pied (fig. 4.26c). Avant 
12 SA, cependant, la valeur est très faible (moins de 8 mm) et 
la moindre variation de placement des marqueurs entraîne 
une erreur relative importante. Comme pour toutes les 
petites mesures, l'agrandissement par zoom sera précieux. 


Longueur du fémur (LF) 


Il s'agit de la longueur de la diaphyse échographiquement 
ossifiée qui forme une image rectiligne en début de gros- 
sesse (fig. 4.30). Comme pour le pied, cette mesure n'est 
fiable qu'à partir d'une valeur suffisante, donc au-delà 
de 12 SA, et le fémur est donc peu utile pour la datation 
précoce. 


Périmètre abdominal (PA) ou circonférence 
abdominale (CA) 


En première moitié de grossesse, les diamètres abdomi- 
naux sont assez constants car il y a peu de déformations 
des contours (pas de compression) et les troubles de crois- 
sance sont rares, en dehors des malformations fœtales. La 
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Fig. 4.29 Mesure du diamètre bipariétal au 1° trimestre. a. 12 SA et 4 jours. Bon plan, bon axe et bonne image mais mesure erronée par 
confusion peau-os. Le caliper proximal est placé dans l'écho cutané et non dans l'écho osseux. Le caliper distal est bien placé dans l'écho osseux. 
L'erreur est d'environ 1,5 mm. b. Télencéphale à 12,5 SA. Le tissu cérébral commence à se deviner (=) autour des ventricules latéraux (VL), entre 
le bord externe du plexus choroïde et la surface cérébrale qui commence à s'individualiser par rapport à la table interne du pariétal. Les plexus 
choroïdes (*) occupent la moitié postérieure du VL. c. 13 SA. Entre les plexus choroides, on devine le troisième ventricule (—); en arrière, la tente 
du cervelet (*). Mesure du BIP sur l'écho pariétal par voie vaginale. Un caliper est sur la face externe du pariétal, l'autre sur sa face interne. Le 
revêtement cutané n'est pas visible ici. La surface cérébrale s'écarte du plan osseux et ébauche les futures scissures sylviennes. d, e. 13 SA et 
3 jours. La coupe transthalamique est réalisable à partir de 13 SA. Les ca/ipers peuvent ainsi être placés sans difficulté à la partie externe de l'os 
pariétal sans risquer de se tromper avec le revêtement cutané qui reste échogène mais bien distinct de l'os. On utilise ici la technique de mesure 
Intergrowth-2 1st. 
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Fig. 4.30 Mesure de la longueur du fémur (1) au 1° trimestre. 
12 SA. Avec zoom : environ 6,5 mm. 


CA 63.2mm 





Fig. 4.31 Mesure de la circonférence abdominale (CA) au 1° tri- 
mestre. 12 SA et 4 jours. Bonne mesure fiable, avec zoom (CA 
= 63 mm). Estomac bien visible. 


circonférence abdominale (CA) peut donc contribuer a 
l'évaluation de l'âge embryofcetal, avec une assez bonne pré- 
cision entre 2 et 4 mois (fig. 4.31). La précision est méme 
sans doute bien meilleure que celle d'un BIP mesuré sur un 
contour ambigu, ou surtout celle de la longueur du fémur 
qui devrait disparaître des paramètres de datation précoce. 
On rappelle que la coupe doit être bien orthogonale à l'axe 
du tronc et le travail en 3D (mode triplan) facilite parfois la 
manœuvre. 

La mesure du diamètre abdominal transverse (DAT 
= BIP - 3 mm) nest pas utilisée en pratique courante dans la 
datation, mais peut être un indicateur d'un retard de crois- 
sance précoce en cas de discordance. 


Marqueurs morphologiques de datation 


Les embryologistes utilisent des critères morphologiques 
très précis (stades embryonnaires) pour évaluer l'âge de la 
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grossesse. Ces critères sont insuffisamment accessibles à 
l'imagerie et il n'y a donc pas de marqueurs morphologiques 
précis pour la datation échographique, pas plus au 1“ tri- 
mestre que dans la suite. On notera simplement : 
= la rotation du pied qui correspond à un âge égal ou supé- 
rieur à 11 SA; 
= la présence de la hernie ombilicale physiologique qui cor- 
respond à moins de 12 SA. 
On trouvera dans les tableaux 4.4 à 4.6 des tables biomé- 
triques pour la datation précoce (1° trimestre). 


Interpréter et utiliser la datation 
échographique de la grossesse 


Le compte rendu d'examen échographique pour une gros- 
sesse jeune conclura toujours par une datation en semaines 
et jours d'aménorrhée, avec une date probable de début de 
grossesse (début de grossesse vers le...). Il est indispensable 
d'y joindre une image illustrant la ou les mesures, afin de 
permettre un contrôle par le médecin ou la sage-femme qui 
feront la déclaration de grossesse (et qui engageront leur 
responsabilité sur cette date). Sous réserve d'une exécu- 
tion correcte, cette datation sera définitive et ne sera pas 
remise en cause par des examens plus tardifs. 

La meilleure précision pour la datation est obtenue vers 
7-10 SA. La précision reste convenable entre 11 et 13 SA 
+ 6 jours ce qui permet, à cette période, de combiner la 
datation et l'étude de la clarté nucale. Dans des conditions 
normales d'examen, la seule mesure de la LCC est suffi- 
sante et l'ajout d'autres paramètres n'améliore pas le résultat 
avant 12-13 SA. 

L'échographie fournit un âge «morphobiométrique » qui 
peut présenter des différences plus ou moins importantes 
avec : la durée réelle d'aménorrhée (date des dernières 
règles), l'âge ovulatoire (ovulation repérée sur le méno- 
therme), la date du rapport fécondant ou l'âge biologique vrai 
(fécondation). Mais cette datation échographique constitue 
en moyenne la moins mauvaise méthode de datation et, sur- 
tout, le meilleur «étalonnage » pour la suite des événements 
obstétricaux, date d'accouchement en particulier. 

Le début de grossesse peut être énoncé sous forme 
d'une date simple ou d'une date assortie d'une marge 
d'incertitude (recommandation de la CNEOF) qui, selon 
les auteurs ou les habitudes peut aller de + 3 jours à 
+ 7 jours. En pratique, entre 11 SA et 13 SA et 6 jours, la 
date de début de grossesse est donnée à + 5 jours. À notre 
avis, cette marge d'incertitude n'a pas d'intérêt en pratique 
et elle n'est jamais utilisée car on ne décide pas une césa- 
rienne, un déclenchement, un transfert à « plus ou moins » 
telle date. De plus, le calcul de cette marge est lui-même 
discutable (voir plus loin). 

La datation échographique précoce devrait remplacer 
toutes les autres méthodes car sa supériorité est largement 
démontrée : c'est maintenant le gold standard. La date des 
dernières règles, comme le souligne Gardosi (« Time to for- 
get the last menstrual period! ») est surtout utile pour fixer la 
date de la première échographie. Il existe des recommanda- 
tions pour utiliser d'abord les dernières règles pour calculer 
la date de début de grossesse en la corrigeant avec la datation 
échographique seulement en cas de différence supérieure 
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Tableau 4.4 Estimation de l'âge gestationnel en fonction de la longueur craniocaudale (LCC)*. 


mm P3 P10 P50 P90 P97 mm P3 P10 P50 P90 P97 

15 7+5 7+6 8+3 8+6 9+1 58 11+2 11+4 12+2 12+6 13+1 

16 7+5 8+0 8+3 9+0 9+1 59 11+3 11+5 12+2 13+0 13+2 
17 7+6 8+1 8+4 9+1 9+2 60 11+3 11+5 12+3 13+0 13+2 
18 8+0 8+1 8+5 9+1 9+3 61 11+4 11+6 12+3 13+1 13+3 
19 8+0 8+2 8+6 9+2 9+4 62 11+4 11+6 12+4 13+1 13+4 
20 8+1 8+3 8+6 9+3 9+4 63 11+5 12+0 12+4 13+2 13+4 
21 8+2 8+3 9+0 9 +4 9+5 64 11+5 12+0 12+5 13+3 13+5 
22 8+2 8 +4 9+1 9 +4 9+6 65 11+6 12+1 12+6 13+3 13+5 
23 8+3 8+5 9+1 9+5 10+0 66 11+6 12+1 12+6 13+4 13+6 
24 8+4 8+5 9+2 9+6 10+0 67 12+0 12+2 13+0 13+4 14+0 
25 8+4 8+6 9+3 9+6 10+1 68 12+0 12+2 13+0 13+5 14+0 
26 8+5 9+0 9+3 10+0 10+2 69 12+1 12+3 13+1 13+5 14+1 

27 8+6 9+0 9+4 10+1 10+3 70 12+1 12+3 13+1 13+6 14+1 

28 8+6 9+1 9+5 10+1 10+3 71 12+2 12+4 13+2 14+0 14+2 
29 9+0 9+2 9+5 10+2 10+4 72 12+2 12+4 13+2 14+0 14+2 
30 9+0 9+2 9+6 10+3 10+5 73 12+3 12+5 13+3 14+1 14+4 
31 9+1 9+3 10+0 10+3 10+5 75 12+4 12+6 13+4 14+2 14+4 
32 9+2 9+3 10+0 10+4 10+6 76 12+4 13+0 13+4 14+2 14+5 
33 9+2 9+4 10+1 10+5 11+0 77 12+5 13+0 13+5 14+3 14+5 
34 9+3 9+5 10+2 10+5 11+0 78 12+5 13+1 13+6 14+4 14+6 
35 9+3 9+5 10+2 10+6 11+1 79 12+6 13+1 13+6 14+4 14+6 
36 9+4 9+6 10+3 11+0 11+2 80 12+6 13+2 14+0 1445 15+0 
37 9+5 9+6 10+3 11+0 11+2 81 13+0 13+2 14+0 14+5 15+1 

38 9+5 10+0 10+4 11+1 11+3 82 13+0 13+3 14+1 14+6 15+1 

39 9+6 10+1 10+5 11+2 11+4 83 13+1 13+3 14+1 14+6 15+2 
40 9+6 10+1 10+5 11+2 11+4 84 13+1 13+4 14+2 15+0 15+2 
41 10+0 10+2 10+6 11+3 11+5 85 13+2 13+4 14+2 15+0 15+3 
42 10+0 10+2 10+6 11+4 11+5 86 13+2 13+5 14+3 15+1 15+3 
43 10+1 10+3 11+0 11+4 11+6 87 13+3 13+5 14+3 15+1 15+4 
44 10+1 10+3 11+1 11+5 12+0 88 13+3 13+6 14+4 15 +2 15+4 
45 10+2 10+4 11+1 11+5 12+0 89 13+4 13+6 14+4 15+3 15+5 
46 10+3 10+5 11+2 11+6 12+1 90 13+4 14+0 14+5 15+3 15+6 
47 10+3 10+5 11+2 12+0 12+2 91 13+5 14+0 14+5 15+4 15+6 
48 10+4 10+6 11+3 12+0 12+2 93 13+5 14+1 14+6 15+5 16+0 
49 10+4 10+6 11+4 12+1 12+3 94 13+6 14+1 15+0 15+5 16+1 

50 10+5 11+0 11+4 12+1 12+3 95 13+6 14+2 15 +0 15+6 16+1 

51 10+5 11+0 11+5 12+2 12+4 * LCC en semaines et jours d'aménorrhée; mm : millimètre; P : percentile. 


Source : d'après Papageorgiou AT et al. International standards for early fetal 


52 10+6 11+1 11+5 12+3 12+5 

size and pregnancy dating based on ultrasound measurement of crown-rump 
53 10+6 11+1 11+6 12+3 12+5 length in the first trimester of pregnancy. Ultrasound Obstet Gynecol 2014; 
54 TN CN NE CIE HORS, 


57 11+2 11+4 12+1 12+6 13+1 
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Tableau 4.5 Biométries ovulaires et embryonnaires entre 4 et 8 SA. 





ASA 2] 16 2 

ASA 4j 18 4 

5 SA 21 10 1,5 1 

5SA4j 25 16 2 2 

6 SA 28 20 2,5 4 

6SA4j 32 6 

7 SA 35 3 9 5 
7SA4j 39 3 13 6 
8 SA 42 3 16 7 


DBP : diamètre bipariétal; LCC : longueur craniocaudale. 


Tableau 4.6 Biométries embryofætales entre 8 et 14 SA. 





8 SA 2} 44 

8 SA 4j 46 17 

9 SA 49 21 9 

9SA 2} 51 24 

9SA 4j 53 27 

10 SA 56 31 12 40 5 

10 SA 2 58 35 

10 SA 4j 60 38 

11 SA 63 43 16 57 48 7 

11SA 2] 65 47 

11SA 4j 67 49 

12 SA 70 55 20 71 58 9 8 
12 SA 2] 72 59 

12 SA 4j 74 63 

13 SA 77 67 24 84 70 12 10 
13 SA 2] 79 Ti 

13 SA 4j 81 75 

14 SA 84 81 28 98 81 14 


CA : circonférence abdominale; DBP : diamètre bipariétal; LCC : longueur craniocaudale; PC : périmètre crânien. 
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a 7 jours : cette pratique doit être abandonnée dès lors qu'on 
dispose d'une échographie de bonne qualité. 

Mais, prudence, modestie et bon sens : ce n'est pas l'écho- 
graphiste qui a «fait » le bébé! Il ne faut jamais être péremp- 
toire et proposer une date, écouter la future mère et trouver 
un compromis (même s'il faut un peu tordre la réalité car 
c'est rarement important). La date de début de grossesse 
implique un rapport fécondant, donc un partenaire sexuel, 
donc un couple assumé, non assumé, potentiel... On quitte 
le médical pour l'intime et le sociétal. 


Deux cas particuliers de détermination 
du début de grossesse : la PMA et la 
grossesse gémellaire 


Procréation médicalement assistée (PMA) 

et, en particulier, fécondation in vitro (FIV) 

La FIV devrait théoriquement servir à étalonner les tables et 

les formules de calcul pour l'estimation de la date de début de 

grossesse. En effet, le déroulement des événements est connu 

à la minute près, à la différence d'une fécondation artisanale 

classique, faite à la maison, dans l'improvisation totale! Malgré 

cela, il persiste des ambiguités sur le début de grossesse selon les 

médecins et les équipes. 

Plusieurs phénomènes peuvent servir à «paramétrer » la date en 

cas de FIV : 

= la ponction ovarienne (JO) pour recueil du ou des ovocytes. 
Cette ponction est suivie, dès la première heure, de la mise 
en présence de l'ovocyte avec les spermatozoïdes ou d'une 
injection intracytoplasmique d'un spermatozoïde (ICSI) ; 

= l'observation de deux pronucléus dans l'ovocyte vient signer, 
à J1, le succès de la fécondation et, a posteriori, le recueil 
d'ovocyte peut être assimilé au rapport fécondant; 

= à J2, les premières divisions cellulaires aboutissent à un 
embryon formé de deux à huit cellules (blastomères) ; 

= le transfert de l'embryon dans la cavité utérine se fait habi- 
tuellement vers J2 ou J3 (le plus souvent au 3° jour apres le 
recueil) au stade de quatre à huit blastomères. Dans ce cas, 
l'embryon arrive dans l'utérus 2 à 3 jours plus tôt qu'en cas de 
fécondation naturelle ; 

= dans certains cas, le transfert peut se faire plus tard, vers J5 ou 
J6, au stade de blastocyste, ce qui se rapproche du processus 
naturel mais nécessite la mise en culture de l'œuf pendant 
quelques jours; 

= la situation peut encore se compliquer en cas d'utilisation 
d'embryons congelés-décongelés. La date de ponction n'est 
plus utilisable évidemment, il faut mettre entre parenthèses 
les mois ou années de congélation et retenir que la congéla- 
tion se fait vers J2 ou J3. 

On voit ainsi que le début de grossesse après FIV n'est pas 

aussi évident qu'il paraît. On retient habituellement la date de 

ponction ou prélèvement ovocytaire comme début de grossesse 

(accord professionnel pour la France) car cette date est par 

principe très proche de celle de l'ovulation. Certains médecins 

utilisent plutôt la date du transfert dans l'utérus : 

= si le transfert est précoce, au lendemain de la ponction, cela 
ne change pas beaucoup le début de grossesse ; 

= mais si le transfert se fait plus tardivement, au stade de blasto- 
cyste, on «perd » 4 ou 5 jours de grossesse. 

En cas d'insémination artificielle avec sperme du conjoint 

(IAC) ou avec don de sperme (IAD), la date de l'insémination 

est équivalente à celle du rapport fécondant avec les mêmes 

incertitudes. 


Grossesses gémellaires ou multiples 

Voir aussi chapitre 18. 

La datation des grossesses gémellaires se fonde aussi sur la 

mesure de la LCC. En général, il existe une différence entre les 

deux fœtus. Cette différence est le plus souvent minime, elle 

serait transitoire et ne semble pas prédictive d'un écart des poids 

de naissance. Elle ne doit pas dépasser 10 %. 

En cas de différence de plus de 10 %, ou de plus de 8-10 mm en 

fin de 1“ trimestre (14 SA), il faut craindre une pathologie, exer- 

cer une surveillance rapprochée (au minimum hebdomadaire) 

et demander un avis spécialisé si le décalage se confirme. Cette 

différence peut être liée à : 

= un retard de croissance intra-utérin (RCIU) précoce; 

= une malformation ou anomalie chromosomique ; 

=" un syndrome transfuseur-transfusé (STT) à expression 
précoce; 

= la possibilité d'embryons d'âges différents (superfécondation 
ou superfétation). 

La question controversée est celle du choix de l'embryon pour 

calculer le début de grossesse. Trois choix sont possibles, sans 

justification scientifique sérieuse pour aucun des trois : 

= le consensus professionnel français est, évidemment, le plus 
compliqué. On devrait toujours prendre en compte le plus 
petit (court) des embryons-fœtus, sauf s'il existe une diffé- 
rence de plus de 8 mm. Dans ce dernier cas, c'est l'inverse 
et on se fonde sur le plus long (car le plus petit est peut-être 
malade) ; 

= pour l'International Society of Ultrasound in Obstetrics 
and Gynecology (ISUOG), l'attitude est (évidemment) plus 
simple. On utilise toujours la plus grande LCC, considérant 
que le plus grand embryon est a priori le plus normal. C'est la 
position qui nous parait la plus logique; 

= entre les deux, il reste le choix - sans doute normand - 
de ne pas choisir et d'utiliser la moyenne des mesures de 
LCC. 

La «querelle » est finalement très théorique, les variations sont 

faibles en nombre de jours et les conséquences obstétricales 

sont limitées, car il n'y a jamais, en pratique, de dépassement de 

terme chez les gémellaires. 


Pathologie précoce de la grossesse 
intra-utérine (en dehors des 
malformations) 


Grossesse interrompue 


La mort de l'embryon ou du foetus entraîne plus ou moins 
rapidement le processus naturel d'évacuation utérine 
(décollement ovulaire, saignement, contractions utérines et 
ouverture du col). Le délai de mise en route de ce proces- 
sus dépend de la vitalité du trophoblaste qui peut conserver 
une bonne sécrétion hormonale pendant plusieurs jours ou 
semaines après la mort embryonnaire. 

Un avortement complet comporte l'expulsion de trois 
structures différentes (fig. 4.32) : 
= le contenu ovulaire (embryon et liquide); 
= les membranes ovulaires (amnios et trophoblaste) ; 
= la caduque utérine (endomètre décidualisé). 

La caduque est un endomètre hypertrophique et présente 
parfois un volume important. Macroscopiquement, ce tissu 
mou et friable est souvent confondu avec le trophoblaste : la 
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Fig. 4.32 Avortement spontané précoce et complet. a. Œuf clair d'environ 8 SA. Expulsion d'emblée complète. Le produit d'expulsion com- 
porte le sac amniotique (1), le trophoblaste (2) et la caduque (3). Il n'y a pas d'embryon visible dans le sac amniotique ce qui correspond bien à 
un œuf clair. La caduque paraît abondante car elle s'est expulsée en bloc. Le trophoblaste est atrophique (aberration chromosomique probable), 
très pauvre en villosités représentées par un peu de tissu spongieux dispersé sur le sac amniotique et plus abondant à proximité de l'implantation. 
b. Autre produit d'expulsion précoce (œuf clair) flottant dans du sérum physiologique. Les villosités sont ici mieux développées et forment le 
«chorion chevelu » autour du sac amniotique intact qu'on devine (—). La caduque est absente, restée dans l'utérus, et s'évacue secondairement. 


différence n'apparaît clairement qu'en examinant le produit 
d'expulsion dans un peu d'eau après avoir écarté les caillots 
sanguins. On reconnaît bien les villosités trophoblastiques 
flottantes (aspect d'anémone de mer : fig. 4.32b) et l'endo- 
mètre dépourvu de villosité (aspect de vieille éponge). On 
conçoit donc qu'il soit difficile de distinguer ces deux tissus 
par l'échographie. 

L'œuf peut s'expulser en bloc (fig. 4.32a), intact, 
et rapidement accompagné de la muqueuse utérine : 
c'est souvent le cas des œufs de petite taille. Ailleurs, 
on observe d'abord l'évacuation de l'embryon et du 
liquide ovulaire avec rétention du sac trophoblastique 
aplati. Parfois le sac ovulaire s'évacue, mais il persiste 
une rétention de caduque plus ou moins importante. 
La rétention de caduque est un phénomène habituelle- 
ment physiologique (puisqu'il s'agit de muqueuse uté- 
rine dans l'utérus) et l'évacuation se complète souvent 
spontanément. Parfois, la rétention se prolonge et la 
caduque se fibrose ou se calcifie : ceci conduira souvent 
à un curetage évacuateur pour suspicion d'avortement 
incomplet. 

L'interruption spontanée de la grossesse peut donc réali- 
ser plusieurs tableaux anatomo-échographiques. 


Avortement spontané précoce et complet 
(utérus vide) 


La cavité utérine est linéaire ou contient un peu de sang. Si 
l'avortement est récent, l'endomètre n'a pas encore régénéré. 
Seule l'anamnèse permet le diagnostic, tout au plus l'imbibi- 
tion gravidique donne-t-elle un utérus un peu épais. Parfois, 
la patiente rapporte le produit d'expulsion qu'il convient 
d'examiner soigneusement à la loupe ou en anatomopatho- 
logie car si on ne retrouve que de l'endomètre décidualisé 
sans villosité choriale, on ne pourra pas exclure la grossesse 
extra-utérine (GEU). Pour le reste, la vacuité utérine écho- 
graphique invite à l'abstention thérapeutique. 


Rétention ovulaire partielle (avortement 
incomplet) 


La cavité contient des structures hyperéchogènes qui 
peuvent correspondre à du trophoblaste, à de la caduque 
et/ou à des caillots. L'important est de reconnaître la pré- 
sence de trophoblaste dont la rétention risque d'entraîner 
des saignements prolongés ou — beaucoup plus rarement - 
une surinfection, mais il est souvent difficile d'identifier le 
trophoblaste avec certitude. Il s'agit d'une situation pratique 
fréquente, sans solution échographique absolue, avec à 
chaque fois la question de l'indication du curetage utérin. 
La situation est tout à fait la même qu'après l'IVG (voir 
fig. 3.41). On retiendra les points suivants : 
= l'avortement spontané précoce est un phénomène naturel 
(à la différence de l'avortement provoqué). Il évolue sou- 
vent (mais pas constamment) vers une évacuation spon- 
tanée et complète. Le curetage n'est pas un geste anodin, 
il comporte un taux de complications non négligeable 
(échec, perforations utérines, infections...), il ne doit plus 
être effectué systématiquement. Sauf en cas d'hémorragie 
sévère, le curetage n'est pas urgent et on peut souvent 
patienter un peu pour surveiller l'évolution spontanée; 
= le trophoblaste est habituellement plus échogène que la 
caduque. Le sang frais peut également être très échogène 
mais cette échogénicité varie en quelques heures; 
= en mode Doppler couleur, la présence d'un flux dans le 
contenu cavitaire est en faveur d'une rétention de tro- 
phoblaste mais ceci est physiologiquement incertain et 
inconstant. En effet, si la grossesse est interrompue, il n'y 
a plus d'activité cardiaque et donc pas de flux embryo- 
trophoblastique. Quant a la vascularisation utéropla- 
centaire, elle n'existe plus dès que l'œuf est décollé de 
la paroi utérine. En outre, elle n'est théoriquement pas 
ouverte avant le 3° mois (bouchons trophoblastiques). 
Cependant, en cas d'interruption spontanée ou provo- 
quée de la grossesse, le processus physiologique n'est pas 
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respecté et il est possible que les bouchons «sautent » : 
un flux artériolaire peut s'ouvrir dans le trophoblaste qui 
était jusqu'alors protégé. Dans tous les cas, cet élément 
n'a de valeur que positif : la présence d'un signal Doppler 
artériel (lent, inférieur a 30-40 cm/s, non pulsatile, voir 
chapitre 5, Placenta) plaide en faveur d'une rétention 
ovulaire partielle (fig. 4.33a et b), mais, à l'inverse, l'ab- 
sence de vascularisation visible ne permet pas d'exclure la 


présence de trophoblaste résiduel, sans connexion vascu- 
laire significative. Le Doppler est donc insuffisant pour le 
diagnostic de rétention trophoblastique ; 

il y a des situations simples. La présence d'une volumi- 
neuse masse échogène intracavitaire implique une réten- 
tion trophoblastique (fig. 4.33c) souvent accompagnée 
de contractions utérines douloureuses. Une hémorragie 
génitale sévère implique l'évacuation rapide de l'utérus, 





Fig. 4.33 Rétention ovulaire. a, b. Rétention de trophoblaste. Coupe longitudinale de l'utérus après avortement spontané probable. En a, la 
cavité utérine (+) reste hétérogène et épaisse (17 mm) et en b, le Doppler couleur montre que la rétention intra-utérine est partiellement vascula- 
risée (>). c. Rétention ovulaire partielle. Coupe longitudinale de l'utérus. Quelques jours après un avortement spontané, la cavité utérine (*) reste 
épaisse (14 mm), hétérogène, un peu plus échogène que le myomètre, sans vascularisation décelable. Il existe à l'évidence une petite rétention 
mais en l'absence de signe clinique, on peut se donner un peu de temps, l'expulsion totale devrait survenir spontanément. d, e. Rétention de 
caillots. Coupe longitudinale de l'utérus montrant une cavité utérine, élargie contenant une rétention (—) hypoéchogène avec quelques échos plus 
denses internes (d) mais non vascularisée comme le montre l'étude en Doppler couleur (e). L'aspect est évocateur d'une rétention de caillots qui se 
sont expulsés spontanément. Un mois plus tard, l'utérus est vide. f. Polype placentaire. Coupe longitudinale de l'utérus à distance d'un avortement 
spontané. Présence d'une rétention ovulaire échogène au fond de la cavité utérine (—). 
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quel que soit l'aspect échographique, car seule la vacuité 
utérine permet la rétraction hémostatique; 

= les situations douteuses sont celles de l'utérus ni vraiment vide 
ni vraiment plein, avec une cavité dont l'épaisseur se situe 
entre 5 et 20 mm, hétérogène, sans signal Doppler et sans sai- 
gnement abondant (fig. 4.33d et e). Il n'existe pas, dans notre 
expérience, de critère formel d'identification du contenu 
utérin. L'hystérosonographie (échographie avec injection de 
liquide) a été proposée pour identifier le trophoblaste appendu 

à la paroi, mais le risque infectieux suscite des réserves dans ce 

contexte. En pratique, hors saignement inquiétant, l'épaisseur 

de la cavité est le critère qui guide la conduite : 

— inférieure à 15 mm, plutôt abstention, 

— supérieure à 15 mm, attitude active avec traitement 
par prostaglandines, ou curetage d'emblée, ou cure- 
tage différé; 

= enfin, une rétention trophoblastique prolongée évoluera 
après quelques semaines vers la fibrose, parfois la calcifi- 
cation, et la constitution d'un « polype placentaire » réali- 
sant en échographie une petite image intracavitaire très 
dense (fig. 4.33f et voir fig. 2.55d). 
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Rétention d'œuf mort ou avortement 
manqué (missed abortion) 


Œuf embryonné non évolutif 


L'activité cardiaque doit toujours être retrouvée dans un écho 
embryonnaire de 7 mm ou plus (recommandation de la Haute 
Autorité de santé). En cas de doute, et surtout si les conditions 
d'examen sont défavorables, un contrôle sera demandé 7 jours 
plus tard. Par voie endovaginale et avec un appareil perfor- 
mant, le diagnostic d'arrêt d'évolution peut être suspecté sur 
un embryon plus petit (4-5 mm) sans activité cardiaque, mais 
la prudence conseille de contrôler avant de conclure. 

Le diagnostic de mort ovulaire sera évident devant un 
sac ovulaire de grande taille (30 mm de diamètre moyen et 
plus) contenant un écho embryonnaire sans pulsatilité car- 
diaque (fig. 4.34a et b). L'embryon mort prend souvent un 
aspect immédiatement évocateur en devenant moins écho- 
gène et homogène, par effacement des contrastes tissulaires 
internes (fig. 4.23 et 4.34c). Sa taille permet de déterminer la 
date d'interruption de grossesse (et donc la durée de réten- 
tion d'œuf mort). 





Fig. 4.34 Grossesse embryonnée arrêtée. a. 9 SA et 4 jours. Sur cette coupe on retrouve un sac ovulaire (*) de 50 mm de grand axe, dont les 
contours sont un peu irréguliers, plissés, par endroits (=), contenant un embryon de 3 mm (1) sans activité cardiaque. Le trophoblaste est peu épais (+). 
b. 10 SA. Il existe au sein d'un sac ovulaire de 50 mm de diamètre moyen (valeur habituelle pour 10 SA), en position centrale (comme «détaché » de 
son pédicule), un petit embryon de 13 mm (LCC) sans activité cardiaque entouré d'une petite cavité amniotique (—) elle-même entourée d'une large 
cavité cælomique (ce). c. La grossesse est théoriquement de 10 SA. On retrouve ici un embryon dont la longueur est de 22 mm sans activité cardiaque. 
L'embryon est globalement hypo-échogéne, un peu gommé, avec une inversion de l'échogénicité du tronc (hypo- à l'étage pulmonaire, hyper- à l'étage 
hépatique). La cavité amniotique (ca) est piquetée d'échos ce qui n'est pas habituel dans les grossesses arrêtées (liquide hématique ?). 
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Fig. 4.35 Œuf clair. 9 SA. a. Le sac ovulaire (*) mesure 35 mm de diamètre moyen ce qui correspond sensiblement au diamètre moyen attendu 
pour l'âge de la grossesse (38 mm). Il ne semble comporter que le cœlome extra-embryonnaire finement échogène voire trabéculé (sang ou réti- 
culum ?). En revanche, la vésicule vitelline et l'embryon (que l'on recherchera très latéralement au niveau des parois du sac ovulaire) ne sont pas 
visibles. b. On distingue bien le trophoblaste (1) d'aspect habituel, la caduque (2) et le myomètre (3). 


Œuf non embryonné ou « œuf clair » 


Au-delà de 16 mm de diamètre ovulaire moyen, et dans des 
conditions normales d'examen, l'embryon doit toujours être 
visible. L'absence d'embryon dans un sac de plus de 25 mm 
définit l'œuf clair (blighted ovum) qui correspond à une 
résorption très précoce de l'embryon (fig. 4.35 et voir fig. 3.9). 
Le sac ovulaire en rétention peut évoluer de façon variable 
avant l'expulsion : 
= poursuite momentanée de la croissance en conservant 
des contours internes réguliers ; 
= affaissement progressif et hypotonie ovulaire entraînant 
un aspect plus ou moins polygonal des contours ou un 
aplatissement, le trophoblaste perdant parallèlement sa 
forte échogénicité ; 

= hypertrophie trophoblastique avec apparition de petites 
lacunes liquidiennes, entourant un sac trop petit et irrégu- 
lier : cela se rencontre dans les rétentions prolongées et l'on 
parle de dégénérescence hydropique ou pseudo-môlaire de 
l'œuf (souvent aberration chromosomique type triploidie) ; 

= en mode Doppler, la mort ovulaire s'accompagne parfois 
de l'apparition d'un flux sanguin lent a l'intérieur de la 
couronne trophoblastique. 

Il n'y a pas de conduite thérapeutique systématisée face à une 
rétention d'œuf mort au 1“ trimestre. Le saignement est sou- 
vent faible ou absent, il n'y a pas de risque infectieux (tant qu'on 
n'intervient pas) et l'urgence est surtout psychologique. Selon 
les habitudes et la taille de l'œuf, on proposera soit un curetage 
évacuateur d'emblée, soit une tentative de déclenchement de 
l'expulsion par prostaglandines, soit l'attente d'une expulsion 
spontanée pendant un «certain » temps (1 à 4 semaines). 


Avortement en cours 


L'échographie permet parfois de saisir l'œuf en cours d'ex- 
pulsion, déformé en « sablier » lors du passage au niveau du 
col utérin. L'œuf peut également se situer juste en regard 
de l'orifice interne (voir plus loin fig. 3.40), mais aussi être 
retrouvé dans le vagin et c'est un piège : il faut le repérer car 


il serait stupide d'organiser un curetage évacuateur pour un 
œuf déjà évacué. 

L'expulsion d'un œuf mort se fait volontiers en deux 
temps, d'abord celle du sac amniotique, avec ou sans 
embryon, puis celle du trophoblaste (l'amnios et le chorion 
ne sont pas encore solidaires, fig. 4.32a). La disparition de 
l'image liquidienne ovulaire sur des échographies succes- 
sives peut donc correspondre à soit : 
= une expulsion complète; 
= l'expulsion de l'amnios avec rétention du trophoblaste ; 
= la rupture ovulaire avec évacuation du liquide et réten- 

tion ovulaire complète. 


Grossesse menacée 


Il s'agit ici d'un œuf embryonné avec activité cardiaque retrou- 
vée. Dans l'immense majorité des cas, l'évolution de la grossesse 
en période embryonnaire obéit à la loi du «tout ou rien» (ça 
pousse bien ou ça ne pousse pas du tout). Les situations intermé- 
diaires — la «souffrance» embryonnaire ou ovulaire — sont rares 
et précèdent habituellement de très peu l'arrêt de la grossesse. 

Le problème clinique le plus courant est la menace 
d'avortement (threatened abortion) qui correspond à toute 
métrorragie de début de grossesse, associée ou non a des 
contractions utérines. Les saignements du col ou du vagin 
ne sont pas stricto sensu des métrorragies et ils ne consti- 
tuent pas une menace pour la grossesse. Ils seront reconnus 
par l'examen au spéculum. 

Il existe plusieurs situations pouvant faire émettre des 
réserves sur le pronostic d'une grossesse. 


Anomalies de l'implantation 


La position de l'œuf dans la corne utérine ou proche de 
l'isthme utérin serait un facteur pronostique un peu défa- 
vorable (défaut de vascularisation) mais cela est loin d'être 
formel : le problème des grossesses angulaire ou interstitielle 
(cornuales) est traité au chapitre 3 avec la GEU. 
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Le retard d'implantation (fig. 4.36a) avec mobilité de Exceptionnellement, on a décrit des implantations du 
l'œuf dans la cavité précède habituellement l'expulsion, cordon à l'opposé de la zone du trophoblaste placentaire 
même s'il existe une activité cardiaque. C'est un phéno- avec interruption secondaire de la grossesse. 
mène rare mais qui témoigne de la relative autonomie de 
l'œuf jeune. 





Fig. 4.36 Grossesse menacée, hypotrophie ovulaire. a. 5 SA. Petit œuf accolé superficiellement à l'endomètre. Retard ou échec de l'implan- 
tation : mauvais pronostic. Sang ou sérosité dans la cavité (sg), trophoblaste maigre (T), vésicule ombilicale (VO) grande par rapport à l'œuf, endo- 
mètre (E) abondant de type lutéal (caduque). b. 7 SA. Embryon vivant mais sac ovulaire trop petit pour la taille de l'embryon. c. 5,5 SA. Hypoplasie 
ovulaire avec un sac de 6-7 mm de diamètre et une VO de 3,5 mm, puis grossesse arrêtée 2 semaines plus tard. d. Œuf hypoplasique (embryon, 
amnios et VO sont a l'étroit dans le sac). Expulsion quelques jours plus tard. e. 7 SA et 4 jours. Le sac ovulaire est de petit volume pour l'âge de la 
grossesse. On voit ici que la cavité amniotique (*) comble la plus grande partie de la surface ovulaire. Le trophoblaste (—) périphérique est peu épais. 
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Dimensions ovulaires anormales 


Si l'œuf et l'embryon sont tous deux trop petits ou trop 
grands pour l'âge théorique, et cela de façon harmonieuse, il 
s'agit quasi constamment d'une erreur de datation. 

En revanche, une hypotrophie ovulaire (fig. 4.36b à e) 
est certainement un élément péjoratif qui impose au mini- 
mum un contrôle très attentif vers 2 mois et demi avec étude 
morphologique et mesure de la clarté nucale. L'hypotrophie 
trophoblastique est souvent évidente, l'embryon semblant à 
l'étroit à l'intérieur du sac gestationnel. Sur le plan biomé- 
trique, la différence entre le diamètre ovulaire (maximum) 
et le CRL est de 15 à 20 mm pendant les deux premiers mois : 
on admet qu'une différence de moins de 10 mm est suspecte 
et une pathologie très probable en dessous de 5 mm. 


Anomalies de la vésicule ombilicale 


Des discordances précoces entre la taille de la vésicule ombi- 
licale et l'âge embryonnaire (fig. 4.36a et 4.37) — très grande 
vésicule (diamètre supérieur à 6 mm) avant 8 semaines ou 
trop petite vésicule à paroi épaisse à la même période - sont 
parfois retrouvées peu avant une interruption de grossesse 
(fig. 4.23). La déformation des contours, l'hypotonie et 
l'aplatissement sont inhabituels donc suspects, mais sont 
assez souvent transitoires et peuvent s'observer dans des 
grossesses tout à fait normales (fig. 4.22e et f). 


Anomalies du rythme cardiaque embryonnaire 


Entre 6 et 10 SA, le rythme cardiaque embryonnaire s'ac- 
célère rapidement, passant en moyenne de 100 à 150 bpm 
(tableau 4.3). Un rythme trop lent ou une insuffisance d'ac- 
célération seraient parfois observés avant l'arrêt de la gros- 
sesse (ou en cas d'aberration chromosomique). Un embryon 
de 10 mm ou plus doit avoir une fréquence cardiaque supé- 
rieure à 110 bpm. Une arythmie précoce est rare mais de 
mauvais pronostic. 





Fig. 4.37 Grossesse interrompue, coelome externe et VO. 10 SA. 
Le sac gestationnel présente un aspect inhabituel : la cavité amniotique 
est hypotrophique avec un embryon ponctiforme de 3 mm (E) sans 
activité cardiaque; la vésicule vitelline (vo) est hydropique (8 mm de 
diamètre); dans le cœlome (ce) extra-embryonnaire, on retrouve de 
nombreuses travées pouvant correspondre à des cloisons de fibrine. Le 
trophoblaste (T) est peu épais mais reste homogène. 


Hématome décidual 


L'hématome décidual, ou hématome péri-ovulaire ou décol- 
lement ovulaire partiel, est un phénomène fréquent dans 
les deux premiers mois. Il correspond à un saignement 
au niveau de l'endomètre décidualisé ou decidua - donc 
en dehors de l'œuf - entre caduque pariétale et caduque 
réfléchie (fig. 4.24a), habituellement au niveau du tropho- 
blaste inactif (subchorionic hemorrhage). Il s'accompagne 
fréquemment d'un saignement vaginal et c'est l'image la 
plus fréquemment rencontrée en cas de menace d'avorte- 
ment. Le terme d'hématome décidual nous paraît préférable 
à celui de décollement car il est plus exact (il n'y a pas encore 
d'accolement des caduques) et il est sans doute un peu 
moins inquiétant pour la patiente. 

L'hématome décidual n'est pas une étiologie ou une 
explication des métrorragies du 1° trimestre. Il est seu- 
lement l'image du saignement intra-utérin et il n'est pas 
automatiquement associé à un saignement extériorisé. Il 
s'accompagne parfois de douleurs (contractions utérines) 
qu on mettra en rapport avec la distension utérine quand le 
saignement est brutal. Il est parfois fluctuant en sens inverse 
du saignement vaginal : après un franc saignement, l'héma- 
tome disparaît plus ou moins car il s'est évacué. 

Plusieurs mécanismes peuvent être évoqués pour expli- 
quer ce saignement de l'endomètre, mais ils sont rarement 
confirmés : 
= origine mécanique représentée essentiellement par la 

présence ou par l'ablation d'un stérilet en début de gros- 

sesse, créant un traumatisme local; 

= étiologie hormonale par fluctuation (physiologique?) de 
la production de progestérone au niveau du corps jaune, 
parfois cyclique induisant le phénomène trompeur des 

«règles anniversaires » à partir de la caduque pariétale; 
= atteinte infectieuse réalisant l'endométrite déciduale 

et/ou la chorio-amniotite (avec classiquement une 

hydrohématorrhée) ; 

= trouble vasculaire ou trophique au niveau de la 
caduque (grossesse sur hyperplasie polypoide ou 
glandulokystique). 
L'image échographique de l'hématome décidual varie 
considérablement dans sa taille et son contenu (fig. 4.38) 
présentant une lacune : 
= triangulaire ou en croissant, s'insinuant à angle aigu entre 
la paroi ovulaire et la cavité utérine (fig. 4.38b, c et d); 
= siégeant toujours en dehors de la couronne 
trophoblastique; 
= tantôt petite, 1 ou 2 cm, tantôt très étendue entourant la 
presque totalité de l'œuf qui paraît suspendu «en battant 
de cloche» (fig. 4.38a) au sein de l'hématome; 

= contenant du sang et présentant donc une échogénicité 
évolutive, d'abord très forte dans les premières heures puis 
devenant anéchogène ou très finement échogène avec 
parfois organisation de cloisons fibrineuses (fig. 4.38e). 

L'hématome décidual sera parfois difficile à différencier 
d'un deuxième sac ovulaire avec lequel on l'a trop souvent 
confondu : absence de paroi propre et de couronne tro- 
phoblastique, raccordement à angle aigu avec l'œuf et bien 
sûr absence d'embryon. De même, à la phase initiale très 
échogène, l'hématome peut être difficile à distinguer du 
trophoblaste. 
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L'évolution se fait vers la régression progressive avec un 
bon pronostic dans plus de 80 % des cas. On retiendra comme 
facteurs péjoratifs : le tres grand volume initial (supérieur aux 
deux tiers du périmètre ovulaire), le décollement dans la zone 
de placentation (fig. 4.38f), la persistance du décollement et/ 
ou du saignement au-dela de 2 mois et demi. Le risque essen- 
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tiel est celui de l'avortement tardif par rupture prématurée des 
membranes fragilisées par l'inflammation ou l'infection locale 
(chorio-amniotite qui peut être primitive ou secondaire). 

Le traitement de la menace d'avortement est purement 
empirique. Ni le repos, ni l'arrêt de travail, ni les antispas- 
modiques, ni l'abstinence sexuelle n'ont fait la preuve de leur 


Fig. 4.38 Hématome décidual. a. 5,5 SA. Hématome étendu (*) entourant complètement un œuf de 5 SA qui semble flotter dans la cavité 
utérine (image extrême par l'étendue de l'hématome et par sa qualité «historique »). b. 10 SA. Œuf clair (e). Hématome décidual (—) volumineux, 
hétérogène. Il persiste une zone d'accolement du trophoblaste (*) assez large. c. 8 SA et 3 jours. Petit hématome décidual (—) récent en croissant 
à distance de l'insertion du trophoblaste (T). d. 7 SA. Vaste hématome (*) récent localisé en dessous de l'œuf et devant l'orifice interne du col 
utérin (C) avec un «décollement» de plus d'un tiers de la surface trophoblastique (T) qui présente une zone homogène basale et une zone de 
régression lacunaire. Malgré le volume de l'hématome l'évolution de la grossesse a été normale. Les mesures de l'hématome ont peu d'intérêt 


pronostique. Ca : 


caduque. e. 8-9 SA. Hématome (*) très étendu organisé (nombreuses cloisons fibreuses), nettement plus volumineux que 


l'œuf (évolutif). f. 12 SA. Évolution d'un hématome décidual (*) vers un décollement placentaire (P) entraînant rapidement un avortement. 
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utilité (ni de leur inutilité!), mais ils sont habituellement 
conseillés. Le traitement hormonal (progestérone naturelle 
essentiellement) vise en théorie à mettre l'utérus au repos, il 
est très largement prescrit, son innocuité est probable mais 
aucune étude n'a permis de démontrer une quelconque effi- 
cacité. Une antibiothérapie serait logique si l'on soupçonne 
une étiologie infectieuse mais on ne dispose d'aucune série 
permettant de valider cette attitude. 

L'avortement partiel de la grossesse gémellaire (lyse d'un 
deuxième œuf) constitue également une menace pour la 
grossesse : le problème est évoqué au chapitre 18. 


Môle hydatiforme et tumeurs 
trophoblastiques 


La ou les «maladies trophoblastiques » sont la conséquence 
d'une prolifération anormale du trophoblaste des villosités 





placentaires. Elles sont rares et forment un groupe assez 
hétérogène sur le plan clinique, anatomopathologique et 
pronostique. On peut observer cing types de maladies : 

la môle hydatiforme complète; 

la môle hydatiforme partielle embryonnée ; 

la môle invasive; 

la tumeur du site d'implantation ou choriocarcinome 

atypique; 

le choriocarcinome typique. 

La môle hydatiforme (1 cas pour 1000 grossesses en 
France) est la forme la plus caractéristique. Elle réalise 
une dégénérescence multikystique du trophoblaste, sans 
développement embryonnaire dans sa forme typique 
(fig. 4.39a et b). C'est la plus fréquente des maladies tropho- 
blastiques et les autres formes sont le plus souvent (mais pas 
toujours) retrouvées dans les suites d'une grossesse môlaire : 
prolifération trophoblastique persistante simple (définition 
purement biologique par le taux d'HCG), voire avec métas- 


aillots 


Fig. 4.39 Môle hydatiforme complète. a. Présentation anatomique de la môle complète, vers 4 mois : trophoblaste entièrement vésiculeux réali- 
sant l'aspect classique en frai de grenouille ou en grappe de raisin suivant les auteurs. b. Môle hydatiforme complète, hystérectomie. Trophoblaste 
vésiculeux et caillots. c, d. Môle hydatiforme, aspect évolutif. En c, échographie réalisée dans un contexte de métrorragies minimes au cours d'une 
grossesse dont la date de début est imprécise. Néanmoins le petit volume et les contours du sac gestationnel évoquent d'emblée une grossesse 
d'évolution douteuse. A posteriori, on peut remarquer que le trophoblaste (—) est inhabituellement épais, mais non vésiculeux. Le contrôle réalisé 
une semaine plus tard confirme l'arrêt de la grossesse. Un protocole d'évacuation médicamenteuse de l'utérus est proposé. La patiente est perdue 
de vue. En d, nouvelle échographie 6 semaines plus tard : aspect typique de grossesse molaire avec un taux d'HCG a 550000. 


Chapitre 4. Période embryonnaire et datation de la grossesse 


175 





Fig. 4.39 Suite. e. 10 SA. Voie vaginale. Aspect typique de grossesse molaire. La cavité utérine est multivésiculaire. Absence de structure ovulaire 
décelable. f. 12 SA. Voie vaginale. Aspect multikystique du contenu utérin, avasculaire associé a quelques zones hématiques (=). g. Voie abdomi- 
nale. Masse trophoblastique intra-utérine (1) contenant de nombreux kystes inégaux et gros ovaire (2) multikystique d'hyperstimulation. Source : 
fig. 4.39b de M. Bonnière; fig. 4.39c et d de A. Chauvet, fig. 4.39e et f de K. Zouiten. 


tases; môle invasive (dans le myomètre); choriocarcinome 
(rare, 1 cas pour 20000 grossesses, définition histologique). 
Dans la pratique, le terme de « maladie trophoblastique » 
(trophoblastic disease) ou de tumeur trophoblastique gesta- 
tionnelle (TTG) désigne plutôt ces évolutions compliquées 
de la môle hydatiforme. 

La grossesse môlaire n'acquiert habituellement un aspect 
échographique typique qu'à partir de 2 mois et ne se mani- 
feste cliniquement qu'en fin de 1‘ trimestre (fig. 4.39c). 
Cependant, des avortements môlaires peuvent se produire 
très précocement avec un tableau échographique de réten- 
tion ovulaire banale : le risque d'évolution vers une prolifé- 
ration trophoblastique imposait, pour beaucoup d'équipes 
médicales, le contrôle histologique de toutes les fausses 
couches identifiées. Actuellement, on considère que la rareté 
de la maladie dans ses formes graves, sa bonne sensibilité à 
la chimiothérapie, le grand nombre d'avortements non sui- 
vis (et certainement des soucis d'économie) rendent discu- 
table l'examen anatomopathologique. 

On peut distinguer trois formes de grossesse môlaire - môle 
complete, môle partielle et môle gémellaire - qui sont trois enti- 
tés assez différentes sur le plan physiologique et pronostique. 


Môle complète 


La môle complète est avant tout une curiosité cytogénétique. 
L'étude chromosomique retrouve une diploïdie normale 
(46, XX ou 46, XY) mais montre que tous les chromosomes 
sont d'origine paternelle. Il s'agit donc d'une dispermie 
(deux spermatozoïdes qui fusionnent dans un ovule qui a 
perdu son noyau) ou d'une monospermie (un seul sperma- 
tozoïde dans un ovule sans pronucléus femelle avec dupli- 
cation mitotique réalisant une sorte de clonage naturel). Le 
dernier mécanisme est le plus fréquent car les môles sont 
presque toujours XX, les œufs YY ne pouvant se développer. 

La môle complete est un œuf sans embryon (pas de déve- 
loppement du bouton embryonnaire) avec développement 
exclusif d'un tissu trophoblastique multivésiculaire (dégéné- 
rescence kystique) et avasculaire, occupant la totalité de la 
cavité utérine. L'aspect macroscopique est souvent décrit en 
grappe de raisin par les «botanistes » ou en frai de grenouille 
par les «amphibologues ». Sécrétant de grandes quantités 
d'HCG, elle s'associe rapidement à de gros kystes ovariens 
fonctionnels, bilatéraux et multiloculaires (par hyperstimu- 
lation ovarienne). 
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L'échographie (fig. 4.39d a g), le plus souvent réalisée 
dans un contexte de métrorragies, retrouve une forma- 
tion endocavitaire constituée de multiples kystes de taille 
variable, a parois fines, associés a des plages échogènes et à 
des zones liquidiennes hémorragiques. L'aspect classique en 
tempête de neige appartient au passé, aux premiers appareils 
d'échographie en mode B avec une imagerie «bistable » sans 
échelle de gris. 

Un diagnostic précoce est parfois possible avec la haute 
fréquence des sondes vaginales, dès 8 SA, devant une petite 
masse multikystique intracavitaire qui peut être confondue 
avec un endomètre hypertrophique (mais taux d'HCG très 
élevé). La môle complète ne présente pas, par définition, 
de vascularisation villositaire et le Doppler sera donc silen- 
cieux dans la masse trophoblastique, un signal maternel 
étant seulement retrouvé en périphérie dans la caduque et 
le myomètre, avec un flux élevé, à basse résistance, dans les 
artères utérines. La présence de gros ovaires multikystiques 
est très évocatrice. 


Môle partielle ou embryonnée 


La môle partielle associe une hyperplasie focale tropho- 
blastique avec du tissu embryonnaire. Elle est le plus 
souvent liée à une triploïdie. Le trophoblaste, ou le pla- 
centa, est hypertrophique, inhabituellement épais, avec 
des lacunes anéchogènes (fig. 4.40 et voir fig. 5.30a et 
fig. 16.22b). 

L'évolution peut être rapidement défavorable, avec un 
trophoblaste hypertrophique et un petit sac ovulaire qui 
contient un embryon sans activité cardiaque. Dans les 
formes évolutives, des anomalies morphologiques ou l'appa- 
rition rapide d'un gros retard de croissance peuvent être des 
signes d'appel qui, couplés à l'élévation anormale du taux 
de B-HCG et à l'aspect du trophoblaste, peuvent être évo- 
cateurs du diagnostic. Les kystes d'hyperstimulation sont 
généralement absents et les risques de dégénérescence sont 
faibles (à surveiller quand même). 





Môle gémellaire 


La môle gémellaire est exceptionnelle. C'est la coexistence 
d'un œuf embryonné normal, possédant son propre tro- 
phoblaste sain, et d'une grossesse môlaire typique (voir 
fig. 18.14). 


Évolution de la môle 


La môle hydatiforme doit être évacuée par aspiration. Une 

surveillance de l'HCG plasmatique pendant un an (sous 

contraception orale) permet de dépister une évolution 

vers la prolifération trophoblastique persistante. En cas de 

métrorragies persistantes ou de régression insuffisante de 

l'HCG, l'échographie recherchera : 

= la persistance de tissu trophoblastique dans la cavité 
avec des images de rétention peu spécifiques (= curetage 
itératif). Une tumeur trophoblastique persistante peut 
parfois se présenter sous la forme d'un nodule associant 
du tissu trophoblastique résiduel échogène, avec des 
lacunes vascularisées et une néovascularisation avec des 
shunts artérioveineux ; 

= une môle invasive (fig. 4.41) sous la forme de plages 
échogènes, avec des lacunes, intramyométriales, hyper- 
vascularisées, présentant un flux Doppler périphérique à 
basse résistance et vitesse élevée, et des résistances égale- 
ment basses dans les artères utérines ; 

= une tumeur trophoblastique du site d'implantation : 
elle peut avoir une présentation échographique similaire 
à celle de la môle invasive associant une plage échogène 
avec des lacunes ou avoir la forme d'une masse solide 
intramyométriale ; 

= un choriocarcinome : c'est également une tumeur intra- 
myométriale à localisation parfois multiple, difficile à 
différencier d'une môle invasive en l'absence de contrôle 
histologique. Elle est souvent d'aspect plus «compact » 
sans lacunes, mais la survenue de phénomènes de nécrose 
hémorragique lui donne un aspect de masse d'échostruc- 
ture mixte. Il survient dans 50 % des cas après une gros- 





Fig. 4.40 Môle embryonnée. a. 7 SA. Œuf de petit volume avec une vésicule ombilicale (VO) hypertrophiée. Pas d'embryon nettement indi- 
vidualisé mais la VO implique l'existence d'un embryon. Trophoblaste partiellement lacunaire (môle). Petit hématome décidual (Sg). Triploïdie à 
l'examen anatomopathologique. b. Vers 2 mois de grossesse : trophoblaste (*) épais et microkystique (—), mais il existe un grand sac ovulaire et 
probablement un petit résidu embryonnaire sur certains plans de coupe. Source : fig. 4.40a de J. Chantrel. 
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Fig. 4.41 Mole invasive. Coupes longitudinales de l'utérus en mode B (a) et en mode Doppler couleur (b). Dans le myomètre postérieur, on 
retrouve une tuméfaction (>) hétérogène et lacunaire, vascularisée en périphérie avec de petites flammèches envahissant la séreuse (---»). 


sesse molaire, dans 30 % des cas après une fausse couche 

et aussi dans 20 % des cas après une grossesse normale. 

Le traitement, identique à la môle invasive, repose sur la 

chimiothérapie. 

Pour la prise en charge, on consultera toujours avec profit 
le Centre de référence des maladies trophoblastiques de 
Lyon (www.mole-chorio.com) pour les derniéres mises a 
jour et la participation au registre. 
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Le développement initial du sac trophoblastique, de l'am- 


nios et du cordon a été décrit au chapitre 4. Nous étudierons 
ici les annexes fœtales au 2° et au 3° trimestre : 


le liquide amniotique (LA) est un élément essentiel du 
bien-être foetal ; 

les membranes ovulaires ne sont normalement pas 
visibles ; 

la structure échographique du placenta apporte peu 
d'informations sur son fonctionnement (qui sera surtout 
évalué par le Doppler ombilical et utérin), mais l'écho- 
graphie est déterminante pour le dépistage des insertions 
basses ; 

‘étude de la totalité du cordon ombilical est impossible 
en examen de routine, mais les anomalies dangereuses du 
cordon sont beaucoup plus rares que les simples varia- 
tions anatomiques. 
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Guide d'examen échographique pour les 
annexes du fœtus à 22 et 32 SA 


Les recommandations de la Conférence nationale de l'échogra- 

phie obstétricale et fœtale (CNEOF) sont assez simples : 

= pour le liquide amniotique : évaluation subjective de la quan- 
tité de liquide, mesure de la plus grande citerne ou de l'index 
amniotique si nécessaire; 

= pour le placenta : aspect et localisation (en précisant si bas 
inséré ou non bas inséré); un cliché agrandi montrant l'in- 
sertion de la partie basse du placenta par rapport à l'orifice 
interne du col sur une coupe sagittale médiane de l'utérus, 
vessie au minimum en semi-réplétion, orifice interne du col 
et tiers supérieur du canal cervical visibles; mesure de la dis- 
tance placenta-orifice interne si nécessaire ; 

= pour le cordon : rechercher la présence de trois vaisseaux. 
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Liquide amniotique 


Le liquide amniotique est un élément essentiel du bien-étre 
foetal. Il participe également au bien-être de l'échographiste 
puisque ses variations de volume peuvent faciliter ou gêner 
considérablement l'exploration. La physiologie nous montre que 
le liquide amniotique est le reflet direct de la perfusion rénale 
du fœtus, donc de son état circulatoire et de l'état des relations 
foetomaternelles : en évaluant le liquide amniotique, nous nous 
placons au bout d'une chaîne physiologique, ce qui permet de 
détecter d'éventuelles défaillances sur les maillons précédents. 


Rappel physiologique 
Les connaissances souffrent encore de beaucoup d'incerti- 
tudes, en particulier dans les mécanismes de régulation du 
volume et de la composition du liquide. La figure 5.1 résume 
les principales données sur la production et la résorption du 
liquide amniotique. 
Il y a quatre voies principales pour la circulation du 
liquide : 
= deux voies d'entrée qui sont la diurèse fœtale (800- 
1000 mL/jour à terme) et la sécrétion pulmonaire (200- 
300 mL/jour dont la moitié est reprise par la déglutition) ; 
= deux voies de sortie qui sont la déglutition fœtale (500- 
800 mL/jour à terme et toujours inférieure à la diurèse) 
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Fig. 5.1 Physiologie du liquide amniotique. 


et l'absorption à travers les membranes de la surface pla- 

centaire (voie dite «intramembranaire » qui est de l'ordre 

de 200 à 500 mL/jour et qui compense le déséquilibre 
entre déglutition et diurèse). 
Il y a des voies (probablement) accessoires : 
= entrée au travers de la peau fœtale, surtout avant 
20 semaines d'aménorrhée (SA), car au-delà la kératini- 
sation bloque le passage de l'eau; 
= production probable de liquide par les membranes elles- 
mêmes : cette hypothèse est souvent évoquée à partir 
d'études histologiques des membranes, mais il manque la 
preuve formelle de ce phénomène ainsi que des estima- 
tions sur son importance et sa régulation ; 

= sortie par résorption à la surface du cordon : probable- 
ment minime et seulement après 20 SA; 

= sortie au travers des membranes libres extraplacentaires 

(voie « transmembranaire ») via l'accolement aux caduques 

utérines : la surface est très importante, les échanges se 

font dans les deux sens, et les publications font état d'un 
flux sortant très minime de l'ordre de 10 mL/j sans préci- 
sion sur les preuves ou les méthodes de mesure. 

Il est certain que les transferts entre la cavité amniotique 
et la circulation fœtale sont importants et rapides, particu- 
lièrement pour la voie intramembranaire. On estime que 
le liquide se renouvelle toutes les 3 heures (échanges de 
l'ordre de 500 mL/heure). Malgré ces flux très importants, le 
volume de liquide reste remarquablement stable sur le court 
terme, ce qui témoigne d'une régulation très fine. Mais cette 
régulation des transferts est mal connue et son étude diffi- 
cile car il n'y a pas de modèle animal satisfaisant (et l'expéri- 
mentation humaine est impossible). 

Le liquide amniotique a un rôle majeur dans le dévelop- 
pement foetal : 
= protection mécanique du foetus et du cordon par le mate- 

las d'eau incompressible ; 
= protection infectieuse par ses capacités bactériostatiques ; 
= mobilité fœtale essentielle pour le développement de 

l'appareil musculosquelettique ; 
= contact physique et sensoriel avec l'environnement (sons, 
odeurs, goûts, toucher). 


Aspect échographique du liquide 
amniotique 


Échographiquement, le liquide amniotique est presque 
anéchogène en première moitié de grossesse, identique au 
contenu vésical maternel (fig. 5.2). En deuxième partie de 
grossesse, il contient de fins échos mobiles, en abondance 
très variable et d'autant plus marqués que l'on utilise une 
haute fréquence. L'aspect peut être franchement floconneux 
en fin de grossesse (fig. 5.2a et b) et même tellement écho- 
gène que les vaisseaux du cordon semblent y découper des 
trous anéchogènes (fig. 5.2c et d). 

Ces échos amniotiques correspondent normalement à 
la desquamation de cellules cutanées et à des flocons de 
vernix. Ce vernix (ou vernix caseosa pour « vernix comme 
du fromage») est une production sébacée qui forme un 
enduit blanc, gras et pateux, sur la peau du foetus en deu- 
xieme partie de grossesse : plus on approche du terme, plus 
le vernix se détache de la peau pour former des particules 
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D13.5mm 





Fig. 5.2 Liquide amniotique — aspect échographique. a. Liquide amniotique (20 SA). Aspect floconneux du liquide amniotique (+) secon- 
daire a la présence d'un vernix abondant. b. Voie vaginale, fin de grossesse, mesure du col : liquide échogène (+) soulignant le clivage 
entre amnios et chorion en regard du col. Les membranes sont intactes et le liquide très échogène ne doit pas être confondu avec un bord 
placentaire. On observe ici une poche amniochoriale avec un peu de liquide qui a filtré entre l'amnios (a) et le chorion (c). c. Liquide hyperé- 
chogène (LA) à 40 SA, aussi échogène que le placenta (P) : cet aspect est inhabituel mais normal. d. Aspect floconneux, très échogène, où 
le cordon dessine des «trous » anéchogènes. e. Sang et caillots flottant (=) dans le liquide (hématome décidual qui a diffusé au travers des 
membranes). 
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en suspension pouvant donner un aspect presque laiteux 
au liquide. La présence ou l'absence des flocons, leur abon- 
dance ou la date d'apparition sont extrêmement variables 
d'un foetus à l'autre. 

Mais, ces mêmes échos peuvent être produits par la pré- 
sence de sang ou de méconium et il est a priori impossible 
en échographie d'identifier la nature des flocons (parti- 
cules trop petites par rapport à la longueur d'onde). Les 
échos se regroupent parfois pour former des structures 
flottantes (fig. 5.2e) et ceci est quand même très évocateur 
de caillots sanguins (après une ponction ou en cas d'héma- 
tome décidual qui diffuse à travers les membranes). Il n'y 
a donc pas d'information pronostique — sur la vitalité ou 
la maturité fœtale - à retirer de l'aspect échographique du 
liquide. 


Évaluation quantitative du liquide 
amniotique 


Le volume de liquide amniotique est relativement constant 
entre 20 et 40 semaines, alors que le poids foetal passe de 400 
à plus de 3000 g. Le volume maximal de liquide est atteint 
entre 7 mois et 7 mois et demi (environ 800 à 1000 mL), 
mais, comparativement au volume fcetal, l'abondance est 
plus grande vers 5-6 mois (hydramnios physiologique). Au 
voisinage du terme, on observe une décroissance absolue et 
relative du liquide (oligoamnios physiologique). 

La seule méthode scientifiquement rigoureuse serait la 
mesure du volume de dilution d'un colorant (bleu de Coomas- 
sie ou acide para-amino-hippurique) mais cela nécessite deux 
amniocentèses, l'une pour l'injection, l'autre pour le recueil 
d'un échantillon, avec des risques finalement superflus. 


Évaluation quantitative « à l'estime » 


Cette méthode subjective est le plus souvent suffisante 
pour reconnaître un liquide normal, diminué ou abondant. 
L'échographiste entraîné est habitué à voir «son liquide » 
sur l'écran : belles poches de liquide, membres libres et bien 


mobiles, cordon bien visible. Cela contraste avec l'impres- 
sion désagréable et les difficultés techniques ou d'interpré- 
tation rencontrées en cas d'insuffisance, avec parfois des 
aspects de compression fœtale (voir plus loin fig. 5.6c et d). 
Quant à l'hydramnios, il distend de manière évidente l'uté- 
rus en écartant exagérément la sonde et la paroi des struc- 
tures foetales (voir plus loin fig. 5.5). 

Pour la surveillance de la grossesse normale, les recom- 
mandations professionnelles pour la France (CNEOF) sont 
d'effectuer une évaluation simplement subjective au 2° et 
au 3° trimestre et d'indiquer, dans le compte rendu, que le 
volume amniotique est «habituel ». 


Évaluation biométrique «objective » 


De nombreuses méthodes de mesure ont été proposées pour 
une évaluation «objective» de la quantité de liquide amnio- 
tique. Le calcul du volume total intra-utérin est trop impré- 
cis car il faut déduire le volume foetoplacentaire. De plus, le 
champ trop étroit des sondes modernes nécessite d'utiliser un 
mode de balayage panoramique, ce qui introduit une autre 
imprécision (voir chapitre 1). Finalement, on s'intéresse moins 
à une valeur absolue précise qu'à la proportion de liquide par 
rapport au volume fœtal. Il est donc proposé de mesurer sur 
l'image une ou plusieurs «citernes» de liquide, ce qui consti- 
tue en fait un échantillonnage et une évaluation indirecte bien 
suffisante. 


«Règle du 1 cm» de Chamberlain et Manning 


C'est la première méthode proposée, postulant que le liquide 
amniotique est normal si on peut trouver au moins une 
citerne de 1 cm ou plus de profondeur (axe vertical) sous 
réserve que la largeur soit d'au moins 1 cm. Il faut rechercher 
dans l'ensemble de l'utérus la plus grande citerne verticale 
de liquide amniotique au sein de laquelle, si possible, il n'y 
a pas de cordon ou de structures fœtales (fig. 5.3). Elle peut 
se mesurer sur une coupe sagittale ou longitudinale. C'est 
la méthode la plus simple, la plus rapide, mais elle est tout 
aussi subjective et imprécise que les autres! À l'usage, il faut 





Fig. 5.3 Évaluation de la quantité de liquide amniotique : mesure de la plus grande citerne. a. Hydramnios modéré (ou excès de liquide) à 
7 mois : plus grande citerne = 95 mm (2) ; épaisseur du placenta (1) = 25 mm. b. 19 SA. Rupture précoce des membranes sur placenta marginal. 
Une seule citerne de liquide amniotique peut être individualisée. Elle est mesurée à 20 mm (1). Cette mesure permettra la surveillance évolutive de 
la quantité de liquide amniotique. Il s'agit d'un oligoamnios franc. P : placenta. 
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relever la limite a 2 cm en faisant la moyenne de deux dia- 
mètres perpendiculaires et exclure le cordon de la mesure, 
sil est quand même présent : 

= plus grande citerne < 1 cm = oligoamnios sévère; 

= entre 1 et2 cm = oligoamnios franc ou modéré (fig. 5.3b) ; 
= de 2 à 8 cm = liquide amniotique normal (mais 2 cm c'est 

quand même très peu !); 

= de 8 à 12 cm = excès de liquide ou hydramnios modéré 

(fig. 5.3a); 
= de 12 à 16 cm = hydramnios moyen; 
= > 16 cm = hydramnios sévère. 

Une autre méthode est dérivée de la précédente : on mul- 
tiplie les deux diamètres perpendiculaires de la plus grande 
citerne. Une mesure inférieure à 15 cm? est en faveur d'un 
oligoamnios. 


Méthode des « quatre quadrants » de Phelan 
et Rutherford (index amniotique) 


La méthode a un peu varié depuis la proposition ini- 
tiale (1987), au gré des publications et recommandations 
successives. 

On commence par diviser, virtuellement, la face anté- 
rieure de l'utérus en quatre quadrants avec une ligne sagit- 
tale dans l'axe xiphopubien et une ligne perpendiculaire. 
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Si cette perpendiculaire passe par l'ombilic, il n'y aura 
que deux quadrants (sous-ombilicaux) avant 20 SA car le 
fond est généralement à l'ombilic ou plus bas. Pour cette 
raison, on propose actuellement de faire passer la trans- 
versale à mi-distance entre le fond utérin et le pubis (dans 
l'un ou l'autre cas, cela ne bouleverse pas le résultat de 
l'évaluation). 

Dans chaque quadrant, on recherche la plus grande 
citerne (fig. 5.4) dont on mesure en centimètres la profon- 
deur dans un axe vertical, par rapport au plan de la table 
d'examen, et on fait la somme des quatre valeurs (dont une 
ou deux peuvent être nulles). Cela définit l'index amniotique 
ou IA (amniotic fluid index ou AFI) : le tableau 5.1 propose 
les valeurs limites en pratique courante. 

La présence du cordon exclut la citerne de la mesure pour 
certains auteurs, mais d'autres valident la citerne en mesu- 
rant le liquide au-dessus ou en dessous de l'image du cor- 
don. Il est recommandé de ne pas appliquer de pression trop 
importante avec la sonde, de pratiquer la mesure lors d'une 
période de relative inactivité fœtale et de répéter la mesure 
si l'IA est pathologique (inférieur à 8). 

Certains perfectionnent (ou compliquent) encore l'éva- 
luation de l'index amniotique en utilisant une courbe en 
percentile prenant en compte l'âge gestationnel et la dimi- 
nution physiologique de la quantité de liquide amniotique 
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Fig. 5.4 26 SA. La somme des quatre quadrants est de 211 mm. L'index amniotique se situe au 90° percentile : le liquide est donc en 


léger excès mais sans hydramnios vrai. 
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Tableau 5.1 Valeurs normales de l'index 
amniotique. 


Liquide amniotique Index amniotique 


Oligoamnios sévère <5 
Oligoamnios modéré <8 
Normal vers 6 mois 15 à 22 
Normal vers 8 mois 10 à 20 
Hydramnios modéré (excès 20-25 
simple) 
Hydramnios vrai >25 


Tableau 5.2 Index amniotique (IA) : répartition des 
valeurs. 


IA (mm) Tp 5° p 50° p 95° p 99° p 
Mesure 62 mm 76mm 129mm 219mm 269mm 

moyenne 

16-36SA 73mm 88 mm 142mm 229mm 277 mm 

37-41SA 55mm 68 mm 115mm 196mm 241mm 
>41 SA 56 mm 67 mm 108mm 174mm 209mm 


Source : d'aprés Moore TR. The amniotic fluid index in normal human 
pregnancy. Am J Obstet Gynecol 1990;162(5):1168-73. 


en fin de grossesse (tableau 5.2). Dans cette étude, la varia- 
tion de mesure intra-observateur est de 5 mm et la variation 
inter-observateur de 9,5 mm (ce qui est remarquablement et 
étonnamment faible). 

Enfin, on peut retenir que, selon Larmon, un point d'in- 
dex correspondrait a 30 mL de liquide amniotique, ce qui 
se traduirait - avec une large marge d'incertitude - par un 
volume de 600 mL pour un index a 20. 


En pratique 


Les méthodes d'évaluation quantitatives ont l'avantage théo- 
rique d'être reproductibles et comparatives. Cependant, 
les mesures elles-mêmes comme le choix de la citerne sont 
largement subjectifs et varient beaucoup d'un observateur à 
l'autre. L'expérience montre qu'on se retrouve encore, pour 
les mêmes grossesses, avec des index amniotiques calami- 
teux pour l'observateur anxieux ou très satisfaisants pour un 
autre au tempérament optimiste ! 

En outre, les différents index ne prennent pas suffisam- 
ment en compte les variations selon l'âge de la grossesse. Or, 
un liquide simplement « peu abondant» vers 5 mois aura un 
pronostic très réservé, alors qu'il s'agit d'un phénomène nor- 
mal au voisinage du terme et au-delà du terme (oligoamnios 
physiologique). 

La biométrie n'a pas fait la preuve d'une supériorité évi- 
dente par rapport à l'évaluation subjective, elle sert à confir- 
mer cette impression subjective pour les discussions au sein 
de l'équipe obstétricale. Mais, en cas de discordance, c'est 
l'impression qui l'emporte pour un examinateur chevronné. 


Ajoutons que lorsqu'une anomalie du liquide est dange- 
reuse pour le fœtus, elle est souvent caricaturale, soit dans 
l'excès, soit dans l'insuffisance. Le calcul de l'index amnio- 
tique oblige surtout l'examinateur à une étude attentive de 
l'ensemble de la cavité amniotique et c'est déjà très utile. 


Excès de liquide amniotique 
et hydramnios 


L'hydramnios (fig. 5.5) - ou polyhydramnios des Anglo- 
Saxons — est classiquement défini par un volume de liquide 
supérieur à 2000 mL à terme (alors qu'il est normalement 
de l'ordre de 800 mL). Entre 1000 et 2000 mL, donc pour les 
hydramnios modérés, on parlera plutôt de liquide abondant 
ou d'excès de liquide, termes plus rassurants pour tout le 
monde. Il s'agit ici de valeurs théoriques, car il n'y a jamais, 
en pratique, de mesure directe de ce volume du liquide, qu'il 
s'agisse d'une pesée lors de l'accouchement ou d'un calcul du 
volume de dilution d'un marqueur injecté (non réalisable en 
pratique quotidienne). On reste le plus souvent au niveau de 
l'impression et de l'approximation : beaucoup de liquide, pas 
beaucoup ou pas du tout... L'échographie permet toujours 
un diagnostic aisé de l'hydramnios vrai (fig. 5.5), les mesures 
des citernes permettant d'en suivre l'évolution. Néanmoins, 
l'évaluation clinique par la mesure de la hauteur utérine ou 
du périmètre abdominal maternel garde tout son intérêt. 

La clinique permet d'opposer deux tableaux différents 
par leurs étiologies et leur pronostic : l'hydramnios chro- 
nique (1 à 2 % des grossesses, davantage si l'on inclut les 
excès simples) et l'hydramnios aigu, beaucoup plus rare 
(<1/1000). 





Fig. 5.5 Hydramnios sévère. 27 SA. L'hydramnios est évident. La 
mesure de la plus grande citerne de liquide amniotique (170 mm) n'a 
d'intérêt que pour suivre l'évolution de cet hydramnios qui est majeur. 
On note ici que l'estomac (E) du fœtus est bien visible ce qui exclut, 
dans l'enquête étiologique, une forme sans fistule d'atrésie de l'œso- 
phage. Le placenta (P), comprimé par la pression amniotique, est net- 
tement aminci. 
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Hydramnios chronique 


L'hydramnios chronique est modéré (<5 L le plus souvent), 
d'évolution progressive, sans gêne fonctionnelle pour la 
mère et, surtout, l'utérus reste souple sous la sonde. L'en- 
quête étiologique repose sur la recherche de malformations 
foetales (40 %), d'anomalies annexielles (placentaires, 10 %) 
ou de pathologies maternofcetales (20 %). Elle comprend 
deux volets : l'insuffisance de résorption du liquide amnio- 
tique et l'excès de production. 


Insuffisance de résorption digestive du liquide 


La résorption du liquide amniotique peut être ralentie ou 

bloquée par : 

= une malformation digestive (voir chapitre 13) : obstruc- 
tion haute en cas d'atrésie de l'œsophage, d'atrésie jéjuno- 
iléale et de sténose duodénale surtout, ou étranglement 
d'un laparoschisis ; 

= une compression digestive : tumeur du cou (lymphan- 
giome, goitre) et du thorax (maladie adénomatoïde 
kystique du poumon ou MAKP, épanchement compres- 
sif, tumeur cardiaque, hernie diaphragmatique), plus 
rarement tumeur rénale ou volumineux kyste de l'ovaire 
foetal comprimant l'estomac; 

= un trouble de la déglutition : fente labiopalatine, 
macroglossie, syndrome ou séquence de Pierre Robin, 
malformations du système nerveux central, immobi- 
lisme foetal de pathologies neuromusculaires (maladie 
de Steinert, syndrome de Pena-Shokeir avec RCIU et 
arthrogrypose) ; 

= des anomalies chromosomiques et/ou syndromes poly- 
malformatifs (par exemple, nanisme à thorax étroit). 


Excès de production de liquide 


Une production excessive peut s'expliquer par : 

= une congestion circulatoire en amont d'une insuffisance 
cardiaque (malformation, trouble du rythme à type de 
tachycardie supraventriculaire, myocardite, shunt arté- 
rioveineux au niveau d'un tératome sacrococcygien, 
d'un anévrisme de la veine de Galien ou d'un chorioan- 
giome placentaire). Cette insuffisance cardiaque s'asso- 
cie secondairement à une ascite ou à une anasarque 
foetoplacentaire ; 

= une anémie fœtale sévère qui agit a la fois par l'insuf- 
fisance cardiaque et par modification de l'osmolarité 
plasmatique. Elle sera également fréquemment associée 
à une ascite ou une anasarque fœtale. L'anémie peut 
traduire diverses pathologies : une hémolyse par allo- 
immunisation érythrocytaire type Rhésus, une infection 
à parvovirus B19, une hémorragie foetomaternelle, une 
alpha-thalassémie homozygote... ; 

= une anencéphalie ou une méningocèle avec transfert de 
liquide a travers les méninges découvertes ; 

= une grossesse gémellaire monochoriale diamniotique 
avec un syndrome transfuseur-transfusé (STT) d'évolu- 
tion lente; 

= une augmentation de la diurèse fœtale comme dans la 
macrosomie diabétique, ou, plus exceptionnellement, 
par un hyperaldostéronisme comme dans le syndrome de 
Bartter. 
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Remarque 


Le diabète maternel est cité comme étiologie de presque tous 
les problèmes de grossesse, véritable «bouc émissaire » qui évite 
parfois d'aller plus loin dans la réflexion. Il est toujours cité 
comme étiologie des hydramnios mais, en pratique, c'est loin 
d'être toujours le cas sauf lors de déséquilibres avec macroso- 
mie où le liquide est certes abondant mais comme dans toutes 
les macrosomies, quelle qu'en soit l'origine. Et, inversement, il 
est bien rare actuellement que ce soit un excès de liquide ou un 
hydramnios qui conduisent à la découverte d'un diabète. 


Enquête étiologique négative 

Dans un tiers des cas, l'enquête étiologique est négative et 
conduit, par élimination, au diagnostic d'hydramnios idio- 
pathique ou isolé. L'excès de liquide s'atténue généralement 
en fin de grossesse, avec un bon pronostic pour le fœtus qui 
présente souvent un poids supérieur à la moyenne («grand 
foetus = grand liquide»). 

L'indication du caryotype foetal ne fait pas l'unanimité 
mais on peut proposer l'attitude suivante : 
= systématique en cas de malformation fœtale associée, soit 

pour documenter une malformation létale, soit pour gui- 

der la prise en charge d'une malformation non létale, et 
aussi en cas de retard de croissance intra-utérin (RCIU) 
inexpliqué associé; 

= conseillée dans l'hydramnios isolé mais important où des 
ponctions évacuatrices sont nécessaires ; 

= peu utile dans les hydramnios fonctionnels de l'insuffi- 
sance cardiaque, de l'anémie, du STT ou du diabète; 

= inutile dans l'hydramnios isolé et modéré. 

Si une amniocentèse est réalisée, on pourra également 
rechercher des marqueurs d'infection fœtale et d'ouverture 
du tube neural : bilan infectieux sur le liquide, dosage de 
l'a-foetoprotéine amniotique, électrophorèse des acétylcho- 
linestérases. On pourra aussi proposer une biochimie du 
liquide amniotique, dosant notamment le chlore amnio- 
tique qui est augmenté en cas de syndrome de Bartter. 


Hydramnios aigu 


L'hydramnios aigu est considérable (10 L et plus), souvent 
précoce (fin du 2° trimestre) et évoluant sur quelques jours. 
Il entraîne un retentissement fonctionnel évident : gêne res- 
piratoire, douleurs, vomissements, œdèmes... L'utérus est 
énorme et constamment dur sous la sonde. 

L'échographie retrouve parfois une anencéphalie ou un 
tératome sacrococcygien, mais l'étiologie essentielle est la 
grossesse gémellaire monochoriale diamniotique avec 
déséquilibre des circulations foetoplacentaires (STT). Le 
fœtus transfusé flotte dans une immense « piscine », alors 
que l'autre fœtus, le transfuseur (hypotrophique), est par- 
fois difficile à retrouver lorsqu il est plaqué en périphérie 
dans un sac amniotique sans liquide (jumeau «coincé » 
ou stuck-twin). Le pronostic est, dans tous les cas, très 
réservé, la prise en charge reposant sur les ponctions 
évacuatrices répétées (amniodrainages) et la coagulation 
par laser des anastomoses placentaires (voir chapitre 18, 
Complications spécifiques des grossesses gémellaires 
monochoriales). 
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Oligoamnios 


Selon les sources, sa fréquence varie dans une large fourchette, 
entre 0,4 et 4 % des grossesses. En théorie, on parle d'oli- 
goamnios (ou oligohydramnios ou oligoanamnios) quand la 
quantité de liquide est inférieure à 250 mL à terme. Comme 
pour l'hydramnios, il s'agit d'une définition théorique, car 
le volume de liquide n'est pratiquement jamais mesuré (ni 
même mesurable) pendant la grossesse ou l'accouchement. 
En pratique, la définition et le diagnostic sont exclusivement 
échographiques car la clinique est pauvre, inconstante, se 
résumant pour l'essentiel à une faible hauteur utérine et une 
diminution des mouvements actifs. L'oligoamnios est franc 
ou sévère quand la plus grande citerne visible est inférieure 
à 2 cm ou l'index amniotique inférieur à 5. 

L'absence totale de liquide amniotique définit l'anam- 
nios où les seules lacunes liquidiennes autour du fœtus cor- 
respondent à des coupes du cordon. 

La définition classique exclut la perte de liquide par 
rupture des membranes mais il s'agit d'une subtilité nosolo- 
gique sans utilité pratique : le terme d'oligoamnios est avant 


tout descriptif et la fuite de liquide est la première étiologie 
recherchée. Il faut distinguer l'oligoamnios du 2° trimestre, 
le plus grave par ses étiologies et ses complications, et celui 
du 3° trimestre qui témoigne souvent de l'évolution et du 
pronostic d'une pathologie fœtale connue (uropathie par 
exemple). 

Le diagnostic échographique (fig. 5.6) est a priori évident 
mais, en cas de mauvaises conditions d'examen (obésité), 
le cordon (que l'on repère grâce au Doppler couleur) peut 
simuler des citernes de liquide. Au 2° trimestre, la compres- 
sion du fœtus peut provoquer un chevauchement des os du 
crâne qui, per se, n'est pas pathologique. 

L'enquête étiologique recherche donc : 

soit une fuite de liquide amniotique ; 

soit une insuffisance de production d'origine 

uronéphrologique. 

L'oligoamnios est souvent gênant pour l'exploration 
fœtale et, en cas de doute étiologique, une amnio-infusion 
de sérum physiologique peut être proposée (par voie abdo- 
minale, échoguidée), associée parfois à un prélèvement de 
sang foetal. 





Fig. 5.6 Liquide amniotique insuffisant. a. Terme dépassé (41 SA et 2 jours) : une seule citerne retrouvée mais elle ne contient que du cordon. 
C'est un oligoamnios franc qui invite à une surveillance accrue et à envisager un déclenchement du travail. b. 24 SA. Il existe parfois un doute 
en mode 2D sur la présence d'une citerne de liquide amniotique. Le mode Doppler corrige facilement le diagnostic montrant ici qu'il s'agit d'une 
fausse image de citerne créée par la présence du cordon ombilical et qu'il n'y a pas de liquide amniotique sur ce plan de coupe. P : placenta. 
c. Oligoamnios à 5 mois par rupture très prématurée des membranes. Chevauchement des os du crane (=>). d. Oligoanamnios à 18 SA. Rein unique 


dysplasique (—). Foetus recroquevillé sur lui-même. 
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Rappelons que si un oligoamnios modéré et idiopathique 
(30 % des cas) peut être de bon pronostic, l'oligoamnios 
sévère est toujours pathologique, soit par son origine, soit 
par ses conséquences fœtales et obstétricales : 
= avant tout, l'hypoplasie pulmonaire qui compromet le 
pronostic vital ; 
= le syndrome d'immobilisme foetal (ou séquence d'aki- 
nésie fœtale) par compression chronique associant des 
déformations du squelette avec des mains et pieds bots, 
une dolichocéphalie, des raideurs articulaires, une hypo- 
trophie musculaire, une dysmorphie faciale (le faciès 
de Potter, voir chapitre 14, fig. 14.3b). Le pronostic est 
essentiellement fonctionnel, dépendant de la précocité de 
l'oligoamnios, de sa durée et de sa sévérité; 

a l'infection ovulaire qui peut être la cause ou la consé- 
quence de la rupture des membranes; 

= la prématurité, soit spontanée, soit provoquée; 

= les dystocies diverses lors de l'accouchement (dynamique 
ou mécanique), et la souffrance fœtale par compression 
du cordon. 


Oligoamnios par fuite de liquide 


La rupture prématurée des membranes (RPM) entraîne 
une fuite de liquide amniotique, souvent évidente à l'inter- 
rogatoire et à l'examen au spéculum montrant l'écoulement 
en provenance du col ou une quantité anormale de liquide 
dans le vagin. Cette hypothèse doit être évoquée aussi devant 
l'existence de métrorragies peu abondantes mais constantes 
dès le 1* trimestre. En cas de doute, divers tests vaginaux 
sont proposés, plus ou moins spécifiques de la présence de 
liquide amniotique : mesure du pH, test de détection de 
la nitrazine (Amnicator’), test de cristallisation, recherche 
de cellules foetales, divers dosages biochimiques (diamine- 
oxydase, a-foetoprotéine, fibronectine ou insulin-like growth 
factor-binding protein 1 pour le Prom-test”). 

La grossesse extramembraneuse (fig. 5.7) est un cas 
particulier et rare, ou rarement reconnu. Lorsque la rupture 





des membranes se produit très tôt, au 1‘ trimestre et avant 
l'accolement des caduques, et si l'avortement ne se produit 
pas rapidement (comme c'est le plus souvent le cas), on peut 
assister au développement d'une grossesse extramembra- 
neuse. Le liquide amniotique s'évacue, la cavité amniotique 
cesse de grandir, le foetus quitte la poche amniochoriale qui 
se rétracte progressivement sur le placenta formant une 
corolle avec un petit orifice d'où sort le cordon. Le foetus se 
développe alors en dehors de l'amnios, dans la cavité utérine 
tapissée par la caduque pariétale. 

Il est rare que la grossesse se prolonge jusqu'à terme et 
le pronostic foetal est très mauvais : complications de l'oli- 
goamnios sévère et prolongé (hypoplasie pulmonaire et 
déformations), infection et prématurité, présentation du 
siège habituelle. Ce très rare accident passe sans doute ina- 
perçu dans bien des cas faute d'examen attentif du placenta 
et des membranes, en particulier dans les avortements 
tardifs. 

Cliniquement, il existe un écoulement chronique de 
liquide clair ou rosé signant une hydrohématorrhée assez 
typique. 

En échographie, le diagnostic est pratiquement 
impossible : 
= l'anamnios nest pas spécifique mais il est total car l'œuf 

est ouvert en permanence; 
= le foetus est immobile (également non spécifique); 
= le placenta est hyperéchogène, épais et «tassé» par la 

retraction uterine. 

Le diagnostic de grossesse extramembraneuse est sur- 
tout rétrospectif à l'examen du placenta ou du produit 
d'expulsion : le placenta est largement extrachorial (ou 
marginé, voir plus loin) avec un sac inséré près de l'émer- 
gence du cordon, le sac membraneux est petit et le cordon 
en sort par un orifice beaucoup plus petit que le fœtus. Ce 
dernier élément n'est plus toujours visible après l'expulsion 
mais il constitue — quand il existe - un critère diagnostique 
formel. 





Fig. 5.7 Grossesse extramembraneuse. Avortement tardif à 17 SA. a. Anamnios précoce (2 mois et demi), seul le crâne est bien identifiable. 
b. Le placenta est extrachorial (les membranes s'insèrent en dedans de la surface placentaire), le sac est petit et le cordon en sort par un orifice 
beaucoup plus petit que le foetus. Noter l'absence de spiralisation du cordon par immobilisme foetal précoce. 
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Le pronostic de la rupture prématurée des membranes, 
en dehors du cas très particulier de la grossesse extramem- 
braneuse, est toujours difficile a établir avec précision. 
C'est avant tout le risque d'hypoplasie pulmonaire que l'on 
cherche a évaluer : 
= la date de la rupture constitue le premier facteur pronos- 

tique, unanimement admis par tous les auteurs : 

— avant 17 SA, les chances de survie sans séquelles sont 
très faibles et l'interruption de grossesse, à la demande 
des parents, est une option raisonnable ; 

— entre 17 et 26 SA, le risque d'hypoplasie pulmonaire est 
décroissant avec un taux «pivot» de 50 % vers 20 SA 
mais la morbidité globale restera proche de 50 % : 
hémorragie intraventriculaire, leucomalacie périven- 
triculaire, entérocolite ulcéronécrosante et dysplasie 
bronchopulmonaire. Ces complications potentielles 
doivent être expliquées aux parents. L'expectative sans 
traitement est le plus souvent proposée ; 

— après 26 SA, l'hypoplasie est plus rare et une attitude plus 
active est recommandée (prévention de la prématurité, de 
la maladie des membranes hyalines et de l'infection) d'au- 
tant que l'on entre dans la période de viabilité médicale; 

= la sévérité de l'oligoamnios : la récupération intermit- 
tente ou prolongée d'un volume de liquide normal amé- 
liore nettement le pronostic; 

= la durée de la rupture (c'est-à-dire la durée d'exposi- 
tion du foetus à l'oligoamnios) n'apparaît pas, isolément, 
comme un facteur déterminant car elle est largement 
dépendante de la date de la rupture; 

= l'existence de mouvements foetaux perçus par la patiente et 
objectivés par échographie est plutôt un élément encourageant; 

= l'étude échographique des poumons fœtaux est pour le 
moment assez décevante : 

— les mouvements respiratoires ne sont pas corrélés avec 
la présence ou l'absence d'hypoplasie, 

— l'échogénicité pulmonaire (en comparaison avec le 
foie) n'apporte pas d'information fiable, 

— le volume pulmonaire peut être évalué par le calcul de 
la surface pulmonaire sur une coupe transversale du 
thorax (ou en reconstruction 3D) mais la mesure est 
d'autant plus difficile que l'oligoamnios est sévère et 
que la grossesse est avancée (voir chapitre 7, Biomé- 
trie des membres et organes foetaux : Coeur, thorax et 
cou), 

— le Doppler des artères pulmonaires a été proposé dans 
cette indication car l'hypoplasie entraîne une élévation 
des résistances (voir chapitre 7, Doppler Fœtal et uté- 
rin : autres territoires artériels) ; 

= l'imagerie par résonance magnétique (IRM) thoracique 
fœtale permet un calcul du volume pulmonaire moins 
aléatoire que l'échographie. L'injection de gadolinium est 

a priori contre-indiquée (pas de risque démontré, mais 

principe de précaution). 


Oligoamnios par insuffisance de production 


L'insuffisance de production témoigne soit d'une patholo- 
gie uronéphrologique, soit d'une insuffisance rénale fonc- 
tionnelle. Toutes les formes précoces et sévères peuvent 


entraîner une hypoplasie pulmonaire, mais ce problème 

est secondaire par rapport à la pathologie responsable de 

l'oligoamnios : 

= les uronéphropathies : il s'agit soit d'atteintes rénales 
bilatérales sévères (agénésies rénales, dysplasies multikys- 
tiques ou polykystoses rénales), soit d'uropathies obstruc- 
tives bilatérales ou basses (valves de l'urètre postérieur, 
mégavessie, obstruction pyélo-urétérale ou urétérovési- 
cale bilatérale). Ces uronéphropathies peuvent être iso- 
lées ou intégrées dans un syndrome polymalformatif. On 
peut considérer que toute uronéphropathie qui s'accom- 
pagne d'un oligoamnios a un pronostic catastrophique 
(voir chapitre 14, Évaluation pronostique et conduite à 
tenir devant une pathologie néphro-urologique) ; 

= l'insuffisance rénale fonctionnelle accompagne la plu- 
part des RCIU. L'oligoamnios est un important signe de 
gravité. Il est secondaire à une redistribution vasculaire 
qui privilégie les organes nobles (cerveau et cœur) au 
détriment des autres, en particuliers les reins, d'où un 
effondrement de la fonction rénale fœtale et une chute 
de la diurèse. Le problème devient celui de l'étiologie du 
RCIU (voir chapitre 7) : ou bien il existe une insuffisance 
vasculaire utéroplacentaire en cas d'hypertension artérielle 
(HTA), pré-éclampsie notamment, ou bien il faut recher- 
cher une foetopathie (malformation, anomalie chromoso- 
mique, infection). Une atteinte rénale directe, et souvent 
réversible, peut se rencontrer dans certaines infections 
virales (cytomégalovirus ou CMV, parvovirus B19 : voir 
chapitre 17) ou à la suite d'un traitement maternel (anti- 
inflammatoires non stéroïdiens, anti-hypertenseurs type 
inhibiteurs de l'enzyme de conversion) ; 

= les anomalies chromosomiques sont rarement en cause 
et, a priori, l'oligoamnios isolé n'est pas une indication 
de caryotype foetal. En cas de RCIU, le risque d'anomalie 
chromosomique serait même plus faible en présence d'un 
oligoamnios qu'en cas d'excès de liquide. Les anomalies 
chromosomiques retrouvées entrent le plus souvent dans 
un contexte polymalformatif (triploïdie, trisomies 13 
et 18, monosomie X) accessible au diagnostic échogra- 
phique (voir chapitre 16); 

= le stuck-twin syndrome relève à la fois de l'hydramnios 
(souvent aigu, voir plus haut) et de l'oligoamnios sévère. 
C'est une complication majeure d'un STT dans le cadre 
d'une grossesse gémellaire monochoriale diamniotique. 
L'oligoamnios concerne le fœtus transfuseur qui paraît 
plaqué contre la paroi utérine ou le placenta, dans un sac 
amniotique vide et rétracté du fait de l'anurie du transfu- 
seur (voir chapitre 18, Complications spécifiques); 

= le dépassement de terme est également une source 
d'insuffisance rénale fonctionnelle et donc de baisse 
de production de liquide amniotique : mieux que la 
durée du dépassement, l'oligoamnios permet de défi- 
nir les prolongations pathologiques (avec insuffisance 
ou sénescence placentaire) qui nécessitent une prise 
en charge active. Pour la surveillance de ces grossesses, 
on préférera la simple mesure de la plus grande citerne 
(avec un seuil d'alerte à 2 cm), en commençant dès le 
jour du terme (41 SA) et en renouvelant cette mesure 
tous les 2 jours. 
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Membranes ovulaires 


Les cellules externes de l'œuf s'organisent, au contact de 
l'endomètre, pour former la coque — ou sac trophoblastique 
(syncytiotrophoblaste + cytotrophoblaste) - qui va croître 
et tapisser progressivement la paroi interne de l'utérus, sans 
espace mort visible. 

À l'intérieur de l'œuf, l'amnios (ou membrane amnio- 
tique) est refoulé par l'expansion du liquide amniotique et 
fusionne avec le sac trophoblastique après 2 mois et demi. 

À l'extérieur, l'œuf se développe d'abord au sein de l'endo- 
mètre qui subit le processus histologique de décidualisation 
et prend dès lors le nom de « caduque » (ou decidua), car il 
«tombera» avec le placenta et les membranes après l'accou- 
chement. Partant de l'épaisseur de l'endomètre, l'œuf grandit 
dans la cavité utérine en s'entourant d'une couche d'endo- 
mètre qui devient la caduque réfléchie (ou ovulaire). La 
caduque située au niveau de l'implantation (future localisa- 
tion placentaire) devient la caduque basale ou basilaire, et le 
reste de l'endomètre qui recouvre la cavité utérine constitue 
la caduque pariétale (voir aussi chapitre 4, Trophoblaste). 

Les caduques réfléchies et pariétales sont définitive- 
ment accolées après 4 mois (voir chapitre 4, Annexes de 
l'embryon). Dans les conditions habituelles, les membranes 
ovulaires ne sont donc pas visibles au-delà du 1‘ trimestre. 


Visualisation des membranes 


Certaines circonstances permettent de les visualiser : la cloi- 
son des grossesses gémellaires et multiples, le soulèvement 
par un hématome décidual, un replis des membranes ou le 
clivage amniochorial tardif. 


Grossesse gémellaire 


Exception faite des rares grossesses monoamniotiques, il 
existe une cloison membraneuse entre les deux fœtus (voir 
chapitre 18, Rappel sur les grossesses multiples). Il s'agit 
soit d'un accolement des deux amnios dans les grossesses 
monochoriales, soit d'un accolement amniochorial dans les 
grossesses dichoriales (plus épais, avec adossement de deux 
amnios et deux chorions). 


Hématome décidual 


C'est un saignement au niveau de la caduque qui soulève les 

membranes. Il peut revêtir deux formes : 

= soit un hématome décidual étendu du 1° trimestre (voir 
chapitre 4, Grossesse menacée) qui ne s'est pas totale- 
ment résorbé au 2° trimestre et qui siège à distance du 
placenta (asymptomatique) ou beaucoup plus rarement 
un hématome d'apparition tardive (fig. 5.8a); 

= soit un hématome rétroplacentaire marginal qui diffuse 
sous les membranes en bordure du placenta (voir plus bas). 


Replis de membranes 


Ces plis ou replis s'observent parfois au 2° trimestre, beau- 
coup plus rarement en fin de grossesse (soit parce qu'ils 
s'effacent, soit parce qu'ils sont plus difficilement visibles). 
On distingue deux types de replis : 
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= le repli amniochorial, épais de 3 à 4 mm, qui présente une 
image en sandwich avec une bande claire entre deux faces 
échogènes, un bord libre arrondi et une base évasée en 

«lambda » (fig. 5.8b à d); 
= le repli purement amniotique, plus rare, forme une cloi- 

son très fine, linéaire (fig. 5.8e). 

Ces replis pourraient correspondre à un excès de surface 
transitoire des membranes, disparaissant donc assez souvent 
au 3° trimestre avec l'expansion ovulaire. Certains replis 
épais sont probablement en rapport avec des synéchies uté- 
rines sur lesquelles les membranes (et parfois le bord du 
placenta) se tendent comme un drap sur une corde à linge. 
En bordure du placenta, ces replis peuvent également cor- 
respondre à un placenta marginé, avec un anneau de dépôt 
soulevant l'amnios (voir plus loin et fig. 5.17). 

Par prudence, on s'assurera de l'absence d'adhérence ou de 
bride avec le foetus — et on n'en trouvera jamais en pratique. En 
revanche, ces replis peuvent entraîner une gêne pour la version 
spontanée du fœtus ou l'échec d'une version par manœuvre 
externe ou VME (voir chapitre 6, Présentations du fœtus). 

Le diagnostic différentiel se discute avec une cloison uté- 
rine (voir chapitre 2, Malformations utérines) qui est plus 
épaisse, s'implante sur le fond utérin et contient du myo- 
mètre en continuité avec la paroi utérine (mais certaines 
synéchies sont très épaisses et fibreuses, et certaines cloisons 
utérines sont très fines...). 


Clivage amniochorial tardif 


Jusqu'à 3 mois, la membrane amniotique peut être encore 
visible par retard d'accolement à la paroi trophoblastique 
dans une grossesse normale (fig. 5.9a), mais aussi parfois 
dans le cadre d'une embryofcetopathie (fig. 5.9b). Au 2° et 
au 3° trimestre, un clivage secondaire peut se produire à 
l'occasion d'une petite brèche ou d'une porosité de l'amnios 
(fig. 5.9c). Il se forme alors une poche de liquide plus ou 
moins étendue entre amnios et chorion (poche amniocho- 
riale) : c'est un phénomène peu fréquent car l'accolement des 
membranes est habituellement très solide, il passe souvent 
inaperçu et il n'a pas été décrit de conséquences sur le dérou- 
lement de la grossesse. L'examen attentif des membranes 
au pôle inférieur de l'œuf au 2° et au 3° trimestre (lors de 
l'échographie vaginale pour mesure du col) montre parfois 
ce dédoublement des membranes (fig. 5.2b) : l'aspect du 
liquide, qui a traversé l'amnios, est généralement anéchogène 
car le vernix est « filtré » au passage. 

Cependant, le chorion peut se fissurer secondairement 
et la rupture de la poche amniochoriale provoque une éva- 
cuation brutale de liquide. La poche n'est évidemment plus 
visible à l'échographie de contrôle. L'écoulement se tarit 
rapidement car le ré-accolement des membranes vient « col- 
mater » la fissure. Il s'agit d'une fausse rupture des mem- 
branes qui inquiète évidemment le clinicien, d'autant que 
le diagnostic rétrospectif est difficile. L'amnios est intact 
comme le montrera l'évolution favorable. L'arrêt de l'écou- 
lement est mécanique : un processus de «cicatrisation » des 
membranes est très improbable. 

En dehors de la rupture prématurée classique ou des 
infections telles que les chorioamniotites (qui ne sont pas 
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Fig. 5.8 Membranes ovulaires. a. Hématome sous-membranaire (18 SA). A l'opposé du placenta (P) qui est inséré sur la face postérieure de 
l'utérus, on note que les membranes (—) sont nettement décollées du myomètre (M) par un hématome (+) organisé. b. 21 SA : repli amniochorial 
épais (>), a bord arrondi (difficile à différencier d'une synéchie utérine). c. Repli amniochorial (20 SA). Coupe tangentielle à la cavité donnant 
une image de cloison (—), avasculaire sans retentissement sur le foetus dont les membres ne sont pas «emprisonnés » par ce repli membranaire. 
On distingue (dans le cercle) une base en «lambda » et, sur la partie initiale, la bande claire peu échogène du chorion entre les deux lignes très 
nettes de l'amnios (P : placenta; M : membres; T : tête). d. Examen des membranes après l'accouchement. Repli amniochorial (—). e. 21 SA : 
repli amniotique pur (il ne s'agit pas d'une grossesse gémellaire). 
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Fig. 5.9 Membranes ovulaires : amnios. a. 13 SA. Grossesse normale avec simple retard d'accolement de l'amnios (—) qui reste parallèle au 
chorion (différence avec une grossesse extra-amniotique où l'amnios flotte dans l'œuf). b. 14 SA. Retard net d'accolement de l'amnios (—). Foetus 
porteur d'un lymphædème généralisé avec pathologie de la fosse cérébrale postérieure (+). c. 8 mois et demi : clivage amniochorial tardif. L'amnios 
est partiellement décollé mais reste proche de la paroi (différence avec une grossesse extra-amniotique). 


directement accessibles à l'échographie), il existe deux 
pathologies difficilement classables mais spécifiques des 
membranes ovulaires : la grossesse extra-amniotique et la 
maladie des brides amniotiques. 


Grossesse extra-amniotique 


La grossesse extra-amniotique est une forme de gros- 
sesse extramembraneuse (voir plus haut). Elle résulte de 
la rupture isolée de l'amnios, plus ou moins précocement 
au 1“ trimestre, alors que le chorion reste intact. La cavité 
amniotique se vide rapidement ou progressivement selon 
les cas, et le liquide remplit une poche amniochoriale. L'em- 
bryon peut quitter l'amnios et, si la grossesse se poursuit, le 
développement continuera dans une poche purement cho- 
riale, l'amnios se rétractant autour de l'insertion du cordon 
sur le placenta. 

La grossesse extra-amniotique est rare, rarement obser- 
vable et rarement observée faute d'un examen attentif ou 
orienté des produits d'avortement. Elle est surtout discrète 


car il n'y a pas de fuite extériorisée de liquide ou d'effon- 
drement de la cavité ovulaire en échographie. Il y a donc 
probablement une sous-estimation de sa fréquence. Les 
quelques publications sur ce sujet indiquent toutes que, le 
plus souvent, la grossesse s'interrompt rapidement mais sans 
précision sur la fréquence, le terme ou le mécanisme de cet 
accident. 

L'embryon se développe en dehors de l'environnement 
protecteur de l'amnios et de la surface de glissement de la 
membrane amniotique. La grossesse extra-amniotique est 
une bonne candidate pour expliquer certaines maladies 
des brides amniotiques (voir ci-dessous) : l'embryon quitte 
l'amnios, l'œuf se rétracte plus ou moins, l'embryon est collé 
contre le chorion et des adhérences se forment avec les tégu- 
ments foetaux. 

Le diagnostic échographique (fig. 5.10c, 
est difficile mais peut être évoqué : 
= en milieu ou en fin de grossesse, le sac amniotique 

peut rester visible donnant un aspect de chiffon flottant 

dans le liquide. Ce sac peut entrainer des complications 


d et g et fig. 5.11) 


192 Echographie en pratique obstétricale 





Fig. 5.10 Membranes ovulaires et brides amniotiques. a. 14 SA : bride amniotique. Image membraneuse (1 et 2) au milieu de la cavité 
amniotique et s'insinuant entre les membres (diagnostic rétrospectif). b. Même dossier qu'en a : striction d'un membre inférieur (B) par une bride 
épaisse. On note également une ulcération (A) de toute la plante du pied (adhérence, inflammation ou nécrose superficielle ?). c. Membrane flot- 
tante (—) dans la cavité amniotique à 32 SA. d. Même dossier qu'en c : placenta et cordon après mort in utero a 8 mois. Amnios rétracté à la base 
du cordon avec une partie enroulée et étranglant le cordon (c'est la même membrane aux deux endroits et, en histologie, c'est bien de l'amnios) : 
aspect en faveur d'une grossesse extra-amniotique. e. Mode volumique surface : bride amniotique (—) autour de la cheville. f. Maladie des brides 
amniotiques : aspect typique d'amputation des doigts. 
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Fig. 5.10 Suite. g. 33 SA. Membranes flottantes (O) dans la cavité amniotique. P : placenta. h. Même foetus que précédemment, un peu plus tôt dans la grossesse 
(25 SA). On note une encoche (—) au niveau du tiers inférieur du fémur par striction. Les brides amniotiques sont vues en échographie plus tard dans la grossesse. 


Fig. 5.11 Avortement précoce : grossesse extra-amniotique probable. a. Grossesse interrompue. L'amnios (3) est bien visible, l'embryon (ou 
le pédicule embryonnaire) est deviné (1) mais la vésicule ombilicale (2) semble se trouver à l'intérieur de la cavité amniotique. b. Grossesse de 8 SA, 
quelques jours avant l'arrêt d'évolution. L'embryon est petit pour l'âge mais présente une activité cardiaque. L'œuf est hypotonique, la vésicule 
ombilicale se devine au contact de l'embryon. L'amnios (++) forme une bulle (12 mm) en dehors et non autour de l'embryon. c. 15 SA. Coupe 
sagittale du thorax et de l'abdomen. On s'interroge sur la position du foetus qui est «plaqué » contre la paroi antérieure de l'utérus, alors que ce 
qui paraît être la cavité amniotique (+) est habituel. De plus, ce foetus semble enroulé sur lui-même. d. 17 SA. Le fœtus a repris une position plus 
classique. Cependant, l'aspect de la cavité amniotique est inhabituel (+), car son contenu liquidien est piqueté d'échos et cloisonné. Il existe en 
périphérie un aspect de défaut d'accolement des membranes (—) avec un contenu parfaitement transsonore. 
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Fig. 5.11 Suite. e. 26 SA. Le développement du foetus est normal. Sa 
mobilité est correcte. On note néanmoins sur certains plans un aspect 
de bride amniotique et une petite image de striction dorsale (=). 
L'aspect est très en faveur de l'évolution d'une grossesse extra-amnio- 
tique, ce qui n'a pas pu être confirmé en l'absence d'examen anato- 
mopathologique du placenta. 


mécaniques par enroulement autour des membres ou du 
cordon ; 

= en début de grossesse, on peut y penser devant certaines 
images «incohérentes », en cas de grossesse interrom- 
pue ou menacée, avec des aspects de vésicule ombilicale 
intra-amniotique ou d'embryon extra-amniotique. 


Maladie ou syndrome des brides 
amniotiques 


Voir aussi le chapitre 15 pour la pathologie des membres, et 
le chapitre 8 pour l'encéphalocèle. 

La maladie des brides amniotiques (ou maladie amnio- 
tique ou amniotic band syndrome) constitue une entité ana- 
tomoclinique mystérieuse, difficilement classable et qui n'a 
probablement pas toujours de rapport avec une pathologie 
de la membrane amniotique. On utilise aussi l'acronyme 
ADAM complex pour amniotic deformities adhesion muti- 
lation. Sa fréquence est estimée à 1 pour 10000 naissances, 
mais elle est plus élevée, aux alentours de 1/200, si l'on inclut 
les diagnostics anatomopathologiques portés sur les gros- 
sesses arrêtées spontanément. 

La maladie des brides amniotiques associe fig. 5.10 de 
façon diverse des malformations foetales assez caractéris- 
tiques car asymétriques, polymorphes et non systémati- 
sées (caractéristiques par leur absence de caractéristique!) : 
= amputations nettes de membres ou de doigts (fig. 5.10f); 
= syndactylies respectant la partie proximale de l'espace 

interdigital ; 

a sillons cicatriciels plus ou moins profonds sur les 
membres (fig. 5.10b, e et h), avec parfois un lymphce- 
deme distal, plus rarement sur le tronc; 


= encéphalocèle, anencéphalie, fente faciale, larges acco- 
lements céphaliques ou abdominaux à la paroi ovulaire 
entraînant d'énormes schisis (schisis association). 

Des strictions du cordon ombilical par bride amniotique, 
entraînant — ou associées à — une mort in utero, ont égale- 
ment été décrites (fig. 5.10d). 

La maladie tire son nom de la présence - inconstante - 
de fins filaments tendus entre les lésions et l'amnios ou 
entre les lésions elles-mêmes. Ces filaments pourraient 
être transitoires ou disparaître en se déchirant lors de 
l'accouchement. 

Pour la pathogénie, c'est le grand mystère. La grande 
querelle est de savoir si les filaments, les brides, les adhé- 
rences sont la cause ou la conséquence des lésions. Les 
étiologies potentielles sont habituellement classées en deux 
groupes : 
= origine endogène avec rupture précoce de l'amnios 

entraînant une grossesse totalement ou partiellement 

extra-amniotique, expliquant des adhérences très pré- 
coces entre l'embryon et le chorion, ou théorie vasculaire 
avec nécroses ischémiques superficielles, très précoces, 
génératrices d'adhérences amniotiques ; 

= origine exogène par agent tératogène (infectieux ou 
autre) qui provoque la ou les lésions tégumentaires super- 
ficielles (inflammation, ulcérations, nécrose ?) à l'origine 
des adhérences à la paroi amniotique. L'agent tératogène 
n'est pas connu et n'est probablement pas unique. 

En échographie, les malformations fœtales sont au pre- 
mier plan et c'est leur nature qui fait penser à ce syndrome 
car la visualisation de brides est assez rare (fig. 5.10a, c, e 
et g, B vidéo 5.1). La fixation d'une partie du fœtus à la 
paroi (tronc ou extrémité céphaliques) est très évocatrice. 
Dans de bonnes conditions, l'utilisation du Doppler cou- 
leur peut permettre d'évaluer le flux vasculaire en aval 
d'une constriction de membre par bride amniotique 
(«mais que faire de cette information ? » diront de mau- 
vais esprits). 


Placenta 


Le placenta est un organe aussi mystérieux que fascinant, 
alors qu'il n'est souvent l'objet que d'un rapide coup d'œil 
avant de passer à l'incinérateur, au titre de résidu biolo- 
gique donc forcément «sale» : ceci constitue un gâchis 
scandaleux de sang foetal, de cellules souches et de diverses 
protéines utiles (immunoglobulines, par exemple), qu'un 
minimum d'organisation permettrait de récupérer à peu 
de frais (en particulier par la généralisation du don de 
sang de cordon). 

Le placenta est fascinant par la complexité et la mul- 
tiplicité de ses fonctions, par son caractère provisoire et 
évolutif, par son apparente fragilité qui cache une extraor- 
dinaire résistance aux phénomènes d'usure et de vieillisse- 
ment : c'est quand même le seul organe où les infarctus et 
les thromboses sont des phénomènes quasiment normaux! 
Mais, pour l'échographiste, en dehors de la localisation, il est 
surtout décevant et désespérant faute de pouvoir établir des 
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corrélations solides entre l'image et la fonction, entre l'image 
et le pronostic. 


Morphologie et structure placentaire 
Morphologie normale et variantes 


Initialement, vers 9-10 semaines, le futur placenta est un 
simple épaississement de la paroi ovulaire. En deuxième 
partie de grossesse (fi 2a), il forme un disque épais qui 
se moule sur la concavité utérine, de forme semi-lunaire 
à la coupe, d'échogénicité toujours plus forte que le myo- 
mètre. On se reportera a la synthèse schématique tirée 
du Précis d'obstétrique de R. Merger pour pis 
l'architecture de cet organe extraordinaire (fig. 5.13). 
Le schéma de la figure 5.14 résume les pone lations 
anatomo-échographiques. 





! Merger R, Lévy J, Melchior J. Précis d'obstétrique. Paris : Masson; 1974. 





Le placenta présente : 

une face foetale, ou plaque choriale, tapissée par l'amnios 
et sur laquelle peuvent s'observer les vaisseaux issus du 
cordon. C'est la face qui baigne dans la cavité amnio- 
tique et constitue une surface d'échanges liquidiens très 
importants ; 

une face utérine, ou face maternelle ou plaque basale, 
nettement soulignée en fin de grossesse par des calci- 
fications, beaucoup plus floue ou même indiscernable 
du myomètre au 2° trimestre. Cette face utérine est 
séparée du muscle utérin par une couche résiduelle 
d'endomètre qui constitue la caduque basale. Cette 
dernière contient un riche réseau veineux de drainage 
du placenta, mais elle a surtout un rôle majeur de 
barrière empêchant l'extension du trophoblaste fœtal 
vers le myomètre maternel. Elle constitue le plan de 
clivage qui permettra le détachement du placenta lors 
de la délivrance. 


DT 1231cm 
Vol 975.54cm° 


Fig. 5.12 Placenta au 2° trimestre. a. Aspect habituel a 24 SA. Placenta postérieur, structure (1) homogène grade O, insertion centrale du 
cordon (—), lit placentaire (2) montrant sur cette image la bande hypo-échogéne de caduque superficielle soulignant la plaque basale et la 
couche spongieuse échogène reposant sur le myomètre (M) dont la visibilité et l'épaisseur sont très variables selon l'endroit et le plan de coupe. 
b. Épaisseur placentaire (18 SA). Coupe longitudinale du fond utérin. Le placenta (P) peut paraître faussement épais si la mesure inclut à tort le 
myomètre (M) localement épaissi. L'épaisseur placentaire (+) est ici normale. c. Aspect «en boule» au 2° trimestre. Epaississement lié à un lac 
sous-chorial (+) un peu dilaté et à un myomètre basal assez épais (23 SA). d. Placenta aminci. Hydramnios majeur par sténose duodénale à 30 SA : 


grande citerne de 123 mm, IA > 35, épaisseur placentaire < 20 mm. 
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Fig. 5.13 Architecture vasculaire du placenta. 1. Caduque basale, couche spongieuse (reste après la délivrance). 2. Caduque basale, couche 
compacte de Winckler (s'éliminera avec le placenta). 3. Veine utérine. 4. Artérioles utéroplacentaires, plus ou moins anastomosées entre elles. 
5. Muscle utérin. 6. Plaque choriale. 7. Plaque basale. 8. Couche fibrinoïde de Nitabuch (plan de clivage pour la délivrance et barrière immunitaire). 
9. Dépôts fibrinoïdes. 10. Amnios. 11. Vaisseaux du cordon. 12. Septum intercotylédonnaire. 13. Chambre intervilleuse. 14. Anneau obturant 
de Winckler (dépôt fibrinoïde qui ferme la chambre intervilleuse). 15. Tronc villositaire de 1% ordre. 16. Tronc villositaire de 2° ordre. 17. Tronc 
villositaire de 3° ordre. 18. Lac sous-chorial (qui n'est pas cloisonné par les septa). Source : Merger R, Lévy J, Melchior J. Précis d'obstétrique. Paris : 
Masson; 1974. 
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Fig. 5.14 Structure échographique du placenta. 1. Myomètre. 2. Sinus marginal : partie périphérique de la chambre intervilleuse où les villo- 
sités ont régressé formant un espace triangulaire à la coupe, anéchogène, contenant des flux lents en haute fréquence, en continuité avec le lac 
sous-chorial. 3. Amnios. 4. Plaque choriale : forme le toit de la chambre intervilleuse. 5. Plaque basale : souvent siège de calcifications (xxx). 6. Lac 
sous-chorial : lacune anéchogène sous la plaque choriale (espace sans villosités) contenant des flux lents. 7. Lacune ou caverne placentaire : zone 
de raréfaction ou de régression villositaire, siégeant au centre de certains cotylédons, formant une lacune anéchogène a contours irréguliers un peu 
flous contenant des flux tourbillonnaires assez lents. 8. Septum intercotylédonnaire : visible par la présence de calcifications (xxx). 9. Thrombose de 
la chambre intervilleuse : caillot nodulaire unique ou multiple attribué à une rupture villositaire, formé d'un mélange d'hématies foetales et mater- 
nelles. Image d'abord hétérogène évoluant vers une lacune anéchogène arrondie avec renforcement périphérique. 10. Thrombose sous-choriale : 
c'est une thrombose du lac sous-chorial qui passe habituellement inaperçue en échographie. Elle peut (rarement) prendre un caractère extensif 
et devient la thrombose sous-choriale massive si le caillot mesure plus de 1 cm d'épaisseur et occupe plus de la moitié de la surface placentaire. 
11. Infarctus placentaires : par obstruction d'une artère utéroplacentaire, d'abord iso-échogènes puis hypo-échogènes quand ils sont anciens, 
formant une lacune préférentiellement basale, parfois entourée de calcifications (en pratique, il est le plus souvent impossible de les repérer en 
échographie). 12. Hématome rétroplacentaire ou décidual basal : se forme entre la plaque basale et la paroi utérine, dans la zone de clivage de la 
caduque. Il stoppe l'alimentation de la chambre intervilleuse et on retrouve toujours un infarctus placentaire dans la zone décollée. 13. Hématome 
décidual marginal : se forme sous le bord du placenta et diffuse sous les membranes adjacentes. 14. Kyste de la plaque choriale : soit pseudo-kyste 
ou hématome kystique par rupture d'un petit vaisseau foetal sur la plaque choriale entraînant un décollement hématique de l'amnios; soit kyste 
mucoide du cordon à proximité de l'implantation; soit kyste cytotrophoblastiques. 15. Chorio-angiome : tumeur bénigne solide formée de cellules 
endothéliales, toujours de siège sous-chorial, faisant légèrement saillie sur la plaque choriale. 16. Tissu placentaire homogène : formé de villosités 
tassées dans la chambre intervilleuse virtuelle. 
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La biométrie du placenta n'a que très peu d'intérêt 
pratique : à terme, le diamètre est de l'ordre de 20 cm et 
l'épaisseur en moyenne de 35 mm. Le placenta, avec ses 
membranes et le cordon, représente entre 1/5° et 1/6° du 
poids de naissance de son propriétaire (500-650 g à terme). 
Des courbes d'épaisseur placentaire ont été élaborées il y a de 
nombreuses années mais sans grande postérité et on retient, 
pour la deuxième partie de grossesse, une valeur de 1 mm 
par semaine d'aménorrhée. On parle de «gros placenta » si 
l'épaisseur dépasse 50 mm au 3° trimestre. Certains auteurs 
calculent un volume placentaire à partir d'une reconstruc- 
tion 3D, mais la réalisation est difficile et cette méthode de 
mesure est peu utilisée. 

Les variations morphologiques sont nombreuses et — il 
faut le souligner — le plus souvent physiologiques. On peut 
ainsi rencontrer un(e) : 

augmentation de l'épaisseur ou pseudo-hypertrophie 

(fig. 5.12b et c) réalisant un aspect de placenta «en boule » 

au 2° trimestre, ou formation d'un bourrelet, d'un gros 

pli, en cas de siège latéral (à différencier d'un placenta 





inséré sur un myome ou un épaississement myométrial). 
En réalité, c'est l'épaisseur du myomètre sous le placenta 
qui est extrêmement variable, de 4-5 mm à 45-50 mm 
selon l'endroit dans l'utérus, la parité et l'âge de la gros- 
sesse, et l'existence de contractions localisées ; 

épaisseur diminuée en cas d'excès de liquide (fig. 5.12d) 
ou si le placenta est anormalement étalé sur une grande 
surface, recouvrant la quasi-totalité de la cavité utérine 
(placenta dit «membranacea »); 

cotylédon aberrant (fig. 5.15) ou accessoire, nettement 
séparé de la masse placentaire mais relié par un pédicule 
vasculaire qui court dans les membranes (ce cotylédon 
supplémentaire est aussi dénommé « placenta succentu- 
riata », c'est-à-dire supplémentaire) : risque de rétention 
après la délivrance, risque de rupture du pédicule en 
cours de travail si les vaisseaux sont dans l'aire de dilata- 
tion (hémorragie de Benckiser) ; 

placenta bifolié, bilobé ou bipartita (fig. 5.16) : le cordon 
s'insère sur les membranes entre deux masses placentaires 
plus ou moins égales ou sur l'une ou l'autre masse; 


=. 


Fig. 5.15 Cotylédon aberrant. a. Placenta postérieur et cotylédon latéral (=), nettement séparé de la masse placentaire. b. Pédicule vasculaire 
entre le cotylédon (+) et le placenta (P) = ici, pas de danger car on est loin du col. c. Bord placentaire, et membranes en transillumination, montrant 
deux cotylédons accessoires et les pédicules vasculaires les reliant a la masse placentaire. 
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Fig. 5.16 Placenta bipartita. a. || existe une masse placentaire antérieure (A) et une seconde postérieure (P). On évoque un placenta bipar- 
tita plutôt que la présence d'un cotylédon aberrant en raison de l'insertion centrale du cordon ombilical (=). b. 33 SA. Le Doppler couleur 
permet de distinguer l'insertion du cordon (=) entre deux masses placentaires (A et B) distinctes, ce qui est en faveur d'un placenta bipartita. 
c. Aspect anatomique d'un placenta bipartita. On note des vaisseaux vélamenteux (—) qui peuvent se rompre lors de l'accouchement avec 
risque d'hémorragie. 


placenta annulaire (en anneau plus ou moins complet 
autour du col) et placenta fenêtré dépourvu de cotylé- 
don en son centre par régression focale des villosités 
choriales; 

placenta marginé (fig. 5.17) ou circumvallé (c'est-à-dire 
entouré ou bordé). On trouve également les termes de 
circumvallata, circummarginé et extrachorial. Ces mul- 
tiples appellations définissent un aspect placentaire qui 
intrigue depuis quelques siècles les accoucheurs et les 
anatomistes : 


il se caractérise par une insertion des membranes 
en dedans du pourtour de la plaque choriale avec à 
ce niveau un anneau blanchâtre (dépôts de fibrine), 
d'épaisseur variable (fig. 5.17c), 

ce phénomène est présent à des degrés divers et avec une 
fréquence très variable selon les études (de 1 à 15 % des 
placentas) : on hésite ainsi à le classer entre la variante 
normale, la pathologie ou la curiosité anatomique, 


— on l'attribue à une plaque choriale plus petite que la 


plaque basale, sans qu'on ne saisisse bien ni le méca- 
nisme, ni la raison (la grossesse extra-membraneuse - 
voir plus haut et fig. 5.7 - détermine un placenta 
extrachorial total mais impossible à reconnaître en 
anténatal), 

il est associé, dans la littérature, à presque toutes les 
pathologies gravidiques (prématurité, RCIU, HTA, 
mort in utero, métrorragies, oligoamnios) mais sans 
fondement statistique sérieux et surtout avec un biais 
de sélection évident (le placenta marginé n'est pas 
signalé dans les grossesses normales car l'étude du pla- 
centa n'est réalisée qu'en cas de pathologie !), 

son diagnostic est parfois évoqué lors de l'échographie 
du 2° trimestre (fig. 5.17a et b) sur la présence d'un 
soulèvement du bord placentaire avec un repli écho- 
gène plus ou moins épais mais qui ne s observe plus en 
fin de grossesse 
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Fig. 5.17 Placenta marginé. a. 15 SA. A la partie inférieure du placenta (P), on met en évidence un ergot échogène (—) se prolongeant vers la 
cavité amniotique et qui correspond au repli membranaire inséré un peu en dedans du placenta proche de l'insertion du cordon (CO). b. 25 SA. 
Repli épais en bordure du placenta (—). c. Les membranes s'insèrent en dedans du bord placentaire avec un anneau de dépôt de fibrine (—). 


Remarque au sein du placenta, l'interface maternofoetale (la sur- 
face d'échange) est immense et elle augmente consi- 
dérablement (elle passerait de 5 à 12 m° au cours du 
3° trimestre). Elle est ainsi largement surdimensionnée 
pour des raisons de sécurité. Il faut donc des lésions 


La fibrine, qui revient sans cesse dans l'observation histologique 
du placenta, est une protéine plasmatique filamenteuse issue de la 
transformation du fibrinogène lors du processus de coagulation. 
En se polymérisant, elle forme un réseau qui devient l'armature 


du caillot. Macroscopiquement, elle forme une substance blan- importantes et diffuses pour en modifier le fonction- 
châtre, dense et filamenteuse, qui devient très dure en séchant nement : on admet habituellement que 25 à 30 % du 
(voir coupe anatomique à la figure 5.22). Dans le sang, la fibrine volume placentaire peuvent être amputés sans altérer 
n'apparaît que lors du processus de coagulation et c'est le fibrino- le déroulement immédiat de la grossesse. Cependant, 
gène qu'on retrouve en permanence et en abondance (2 à 4 g/L passé un certain niveau de réduction de la surface 


de plasma). On trouve aussi de la fibrine dans la lymphe et les 


d'échange, on risque de basculer brutalement dans 
=  exsudats inflammatoires. 


l'insuffisance placentaire; 

les corrélations anatomo-échographiques sont difficiles 
à établir et un même aspect échographique peut cor- 
Interpréter la structure échographique du placenta respondre à des «lésions » histologiques différentes. Les 
anomalies fonctionnelles les plus graves ont rarement 
une traduction échographique, elles sont souvent dif- 
fuses — et à l'échelle histologique - et elles sont surtout 
liées à une pathologie en amont, au niveau des vaisseaux 
utéroplacentaires. 











L'interprétation de cette structure échographique nécessite 
un triple rappel : 
le placenta est un organe provisoire à vie courte qui pré- 
sente normalement des phénomènes de sénescence en fin 
de grossesse ; 
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Remarque 1 


Pour établir des corrélations anatomo-échographiques, il faut : 

= repérer une image ou une lésion en échographie prénatale; 

= récupérer le placenta après l'accouchement et refaire une 
échographie pour essayer de retrouver la même image; 

= découper la zone d'intérêt ou la marquer avant de demander 
un examen anatomopathologique ciblé. 

Chacune de ces étapes est incertaine, ces études sont assez rares 

et peu probantes car elles renseignent sur une lésion focale et non 

sur la fonction. Les études intéressantes seraient fonctionnelles et 

immunohistochimiques, mais on reste limité par l'impossibilité de 

l'expérimentation in vivo et par l'absence d'un bon modèle animal. 


Remarque 2 


Au-delà de la simple localisation et du problème des placentas 
accreta, l'IRM fonctionnelle et l'IRM de flux sont probablement 
des pistes d'avenir pour l'exploration fonctionnelle du placenta. 
En l'état actuel, une réserve peut être émise pour l'utilisation du 
gadolinium qui se fixe au niveau des noyaux gris centraux, mais 
pour le Centre de référence sur les agents tératogènes (CRAT), 
son utilisation est envisageable quel que soit le terme de la gros- 
sesse. Par ailleurs, l'échographie ultrarapide et l'élastographie 
vont certainement faire progresser cette étude fonctionnelle 
(voir chapitre 1, Avancées technologiques). 


Architecture vasculaire du placenta 


Grossièrement, le placenta est avant tout une grosse éponge 
vasculaire où s'entremêlent les circulations maternelles et 
foetales (fig. 5.13 et 5.18). Le mode B et le mode Doppler 
permettent d'appréhender une partie de ces deux flux mais 
sans apport décisif sur le plan physiopathologique, pour les 
raisons énumérées ci-dessus. 

L'unité fonctionnelle du placenta est le cotylédon (15 à 
30 par placenta) qui est formé d'une grosse arborescence 
villositaire issue d'un tronc villositaire dit «de 1° ordre» 
qui se divise ensuite en villosités de 2° puis de 3° ordre. Ce 
tronc villositaire est alimenté par les vaisseaux du cordon et il 
naît de la plaque choriale qui constitue le toit du cotylédon. 
Les villosités baignent dans la chambre intervilleuse qui est 
un espace normalement presque virtuel et qui contient du 
sang maternel : les villosités sont dites «en érection » dans la 
chambre car la pression artérielle y est 4 à 5 fois plus élevée 
que la pression de la chambre (environ 45 mm Hg versus 
10 mm Hg). Le sang maternel est injecté dans la chambre 
intervilleuse au niveau de la plaque basale (le plancher du 
cotylédon) par des artérioles utérines dépourvues de paroi 
élastique (une centaine d'artérioles, une à trois par coty- 
lédon), présentant donc une très faible résistance : la por- 
tion terminale dilatée de l'artériole constitue en outre une 
chambre de décompression. Le sang monte verticalement au 
centre du cotylédon, «rebondit» sur la plaque choriale (le 
plafond) et redescend lentement vers la périphérie où il est 
aspiré dans les abouchements veineux. Le sang est ensuite 
drainé par l'abondant réseau veineux étalé dans la caduque 
basale (zone spongieuse profonde). 

Comme le montre la figure 5.13, les cotylédons sont déli- 
mités et séparés par des replis de la plaque basale et de la 
caduque qui forment des cloisons (ou septa). On notera que 
les septa ne montent pas jusqu'au «plafond » et qu'il existe 


ainsi un film sanguin presque continu, d'épaisseur très 
variable, sous la plaque choriale (le lac sanguin sous-chorial, 
voir E vidéo 5.4). Les septa sont visibles sur la face basale sous 
forme de sillons qui délimitent les cotylédons. Mais, contrai- 
rement aux schémas embryologiques, ils sont très fins, vir- 
tuels et invisibles en échographie jusqu'en fin de grossesse où 
ils apparaissent seulement par les calcifications qui se forment 
préférentiellement à ce niveau (voir plus loin fig. 5.25e et f). 

La plaque basale et la plaque choriale sont solidarisées 
par une partie des villosités dites «crampons» dont l'extré- 
mité est fusionnée avec la couche basale, les autres villosités 
flottant librement dans la chambre intervilleuse. En péri- 
phérie de la chambre intervilleuse, la plaque basale et la 
plaque choriale sont fusionnées avec une étanchéité assurée 
par un anneau de substance fibrinoïde (anneau obturant de 
Winckler). 

L'échographie ne visualise pas la chambre intervilleuse 
qui est normalement remplie par les villosités bien serrées 
et échogènes. En revanche, elle devient bien visible en cas 
de disparition des villosités avec création d'une «caverne » 
au centre du cotylédon ou sous le toit de la chambre où se 
forme un lac sanguin plus ou moins visible où le sang mater- 
nel circule lentement (voir plus bas). 

Le mode Doppler couleur, dans de bonnes conditions, 
permet de dessiner les différents flux sanguins : 
= le flux sanguin maternel entrant (fig. 5.18a à c) dans la 

chambre intervilleuse : il «monte» verticalement depuis 

la plaque basale. À l'issu du processus de décompression 
dans le réseau artériel utérin, il s'agit d'un flux assez lent 

(au maximum 30-40 cm/s), qui ralentit rapidement et 

qui est presque continu, avec une simple ondulation sys- 

tolique signalant le rythme cardiaque maternel; 
= les troncs villositaires foetaux (1° et 2° ordres) donnant 
une image en candélabre suspendu à la plaque choriale, 

avec un flux de type foetal (fig. 5.184); 
= le réseau artérioveineux d'alimentation et de drainage 

pouvant se repérer en pointillé sous la plaque basale 

(fig. 5.18h et i), dans la bande anéchogène plus ou moins 

nette qui correspond a la caduque basale. Ce réseau est 

doublé par un réseau parallèle situé dans le myomètre 
adjacent. La chambre intervilleuse n'est pas alimen- 
tée directement par des branches terminales de l'artère 
utérine, mais par l'intermédiaire d'un système anasto- 
motique siégeant dans le myomètre et la caduque d'où 
partent les artères s'ouvrant dans la plaque basale : ceci 
explique l'absence ou la très faible pulsatilité du flux arté- 
riel entrant. De plus, ce système comporte de nombreux 
shunts artérioveineux dont la régulation est mal connue. 

Le lit placentaire (fig. 5.189, et voir plus loin fig. 5.45) 
correspond à la surface d'insertion placentaire sur la paroi 
utérine. C'est une zone essentielle sur le plan physiologique 
(échanges vasculaires, clivage lors de la délivrance) et patho- 
logique (hématomes rétroplacentaires, placenta accreta). 
Anatomiquement, on retrouve successivement (voir fig. 5.13) 
la plaque basale, puis la caduque basilaire, puis le myomètre. 
L'aspect échographique de ce lit placentaire est très variable 
selon la zone d'insertion (fondique, latérale, antérieure ou pos- 
térieure), le niveau (corps ou segment inférieur), la pression de 
la sonde, la parité ou simplement d'une grossesse à l'autre. Les 
perforations artérielles et veineuses de la plaque basale ne sont 
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Fig. 5.18 Architecture vasculaire du placenta. a. 24 SA. Tronc villositaire de 1° ordre (1) s'enfonçant sous la plaque choriale et flux 
d'une artériole utérine (2) montant a partir de la plaque basale. b. 33 SA. Flux artériel utéroplacentaire (>) au centre du cotylédon : flux 
continu avec une légére accélération systolique + vitesse assez élevé (40 cm/s) = débit trés important. c. Sur le méme plan de coupe d'un 
cotylédon, on retrouve le flux central entrant (1) a 15-20 cm/s, et le flux périphérique (2), plus lent, qui retourne vers la base de la chambre 
intervilleuse. Raréfaction villositaire au centre du cotylédon. Septum calcifié (>). d. 33 SA. Le tronc villositaire de premier ordre (1) se 
divise pour donner plusieurs troncs de 2° ordre (2) formant cette image de candélabre inversé. On est frappé par la corrélation presque 
parfaite avec les villosités sur la figure 5.13. e. 37 SA. Sur un placenta postérofondique, le lit vasculaire placentaire est très épais, formé du 
réseau veineux de la caduque et de celui du myométre = aspect de pseudo-décollement. À ce niveau, l'ensemble myométre + caduque, 
atteint 3 cm d'épaisseur. Les flux veineux sont très lents et n'ont pas de signal Doppler. Une artère utéroplacentaire (—) traverse ce réseau. 
f. Pseudo-décollement placentaire (+) par le lit veineux hypertrophié. Une artère utéroplacentaire (—) traverse perpendiculairement pour 


s'ouvrir dans la plaque basale. 
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Fig. 5.18 Suite. g. Lit vasculaire du placenta. Le myomètre (—) forme une bande hypo-échogène à ce niveau et la caduque est occupée par le 
réseau vasculaire en couleurs alternées. Les réseaux vasculaires du myomètre et de la caduque sont probablement confondus. h. 33 SA. La plaque 
basale du placenta (2) est soulignée par les calcifications. Le myomètre (1) est bien visible. Entre les deux se trouve la caduque basale (3) avec son 
réseau vasculaire en « pointillé » (aspect en sucre d'orge). i. Lit vasculaire placentaire au 6° mois. Flux artériolaires lents et faible pulsatilité (les flux 


veineux et artériels sont aux mêmes vitesses). 


pas visibles en échographie mais le Doppler couleur repère 
bien le flux entrant maternel progressant perpendiculairement 
au centre du cotylédon. Entre la plaque basale et le myomètre, 
on visualise (mais pas toujours et pas partout) une bande 
claire assez fine correspondant à la caduque basale avec son 
réseau veineux (fig. 5.18h et i) : c'est le Doppler couleur qui 
la montre le mieux sous forme d'une bande de couleurs alter- 
nées en «sucre d'orge ». Mais le réseau vasculaire de la caduque 
se confond souvent avec celui du myomètre sous-jacent : 
la caduque basale et le myomètre sont difficiles à distinguer 
l'un de l'autre, en particulier au niveau du fond utérin où le 
lit veineux (de la caduque et du myomètre) est parfois telle- 
ment important qu'il peut simuler un décollement placentaire 
(fig. 5.18e et f). Le terme d'éponge vasculaire est particulière- 
ment bien adapté à l'ensemble formé par la caduque basilaire 
et le myomètre superficiel qui associe : 
= un double réseau artérioveineux anastomotique hypertro- 
phié, l'un dans la caduque et l'autre dans le muscle utérin; 
= des flux veineux probablement accélérés par les anasto- 
moses artérioveineuses dans le myomètre; 


= des artérioles dilatées dépourvues de paroi muscu- 
laire lisse à la suite de l'envahissement trophoblastique 
jusqu'au tiers interne du myomètre; 

= un système anastomotique artériel dans le myomètre; 

= un régime circulatoire artériel à faible pression et vitesse 
lente (fig. 5.18i), pas très éloigné d'un régime veineux. 

Le Doppler couleur visualise bien les artérioles utéropla- 
centaires traversant l'image du lit veineux, dilaté et lacunaire 
(fig. 5.18a, e et f). 

Au total, le lit vasculaire du placenta présente une variabi- 
lité assez déroutante qui explique bien, en particulier, les diffi- 
cultés diagnostiques pour les insertions accreta (voir plus loin 


Evolution de la structure placentaire 


Au 2° trimestre, le placenta présente une structure 
homogène, avec une échogénicité modérée, un peu plus 
forte que le myomètre, qui correspond à la masse des vil- 
losités foetales baignant dans un espace sanguin maternel 
virtuel. 
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La maturation (ou sénescence) placentaire se tra- 
duit par la perte de l'homogénéité du tissu placentaire. Il 
est préférable d'utiliser le terme de maturation plutôt que 
celui de «sénescence » qui a une connotation péjorative ou 
pathologique. En pratique, les différents éléments de cette 
maturation sont presque toujours physiologiques, sans 
corrélation véritable avec une altération ou une usure des 
fonctions placentaires (et il serait abusif de se fonder sur ces 
seuls éléments pour une décision obstétricale). 

Hormis les calcifications dont l'aspect est évident, un des 
éléments sémiologiques les plus importants est la présence 
ou l'absence de flux sanguins dans les diverses lacunes 
hypo-échogènes, lorsqu'on observe avec la sonde immobile 
ou qu'on «éclaire» en Doppler couleur : cela différencie le 
tissu placentaire actif (par exemple, chambre intervilleuse) 
et les zones exclues (par exemple, caillot ou nécrose). Les 
éléments de la maturation placentaires associent en propor- 
tion variable (voir fig. 5.14) : 

a les calcifications; 

= les cavernes placentaires ; 

= les modifications du lac sous-chorial et du sinus 
marginal ; 

= les zones d'infarctus; 

= les zones de nécrose ischémique des villosités avec dépôts 
de fibrine (NIDF); 

= les foyers de thrombose. 


Calcifications placentaires 

La présence de calcifications est le principal élément visible 
de la maturité ou de l'âge du placenta mais le déterminisme 
et la signification de ce phénomène restent mystérieux, 
comme une grande partie du fonctionnement placentaire. 
De plus, il serait simpliste d'assimiler le placenta à une cafe- 
tière électrique ou une machine à laver dont le fonctionne- 
ment serait altéré par des dépôts calcaires! 

Cliniquement, ces calcifications sont parfois visibles à 
l'examen du placenta à terme sous forme d'une fine couche 
blanchâtre recouvrant partiellement la plaque basale et don- 
nant au toucher une sensation râpeuse de «papier de verre» 
(sandpaper). 

Echographiquement, les calcifications réalisent des zones 
de densifications punctiformes, plus ou moins regroupées 
en amas, habituellement sans cône d'ombre, siégeant surtout 
dans la plaque basale (amas linéaires ou pointillés, fig. 5.18h 
et 5.25c et d) et les septa intercotylédonnaires (fig. 5.25d 
à f). Ces calcifications apparaissent vers le 7° mois mais 
leur abondance est extrêmement variable d'une grossesse à 
l'autre. 

La visualisation des calcifications dépend de leur 
capacité à provoquer une réflexion du faisceau ultraso- 
nore (écho) et/ou une atténuation (cône d'ombre) et ceci 
dépend essentiellement de leur taille relativement à la 
longueur d'onde des ultrasons. En outre, les calcifications 
peuvent engendrer des artefacts de résonance (images en 
queue de comète) ou de scintillement en mode couleur, 
mais ceci est très discret dans le placenta. Dans tous les 
cas, l'imagerie échographique ne dépiste que les amas de 
calcifications suffisamment volumineux (de l'ordre de 0,2 
à 0,5 mm) et ignore probablement une grande partie du 
phénomène. 
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Remarque 


La calcification est un phénomène physiologique et obligatoire 
au niveau de l'os, mais partout ailleurs elle est soit inconstante, 
inhabituelle et variable (par exemple, vieillissement de certains 
tissus, en particulier des petits vaisseaux sanguins), soit acci- 
dentelle (par exemple, tissu cicatriciel), soit pathologique. Pour 
qu'elle se produise, il faut d'abord du calcium circulant -— il y 
en a toujours suffisamment dans le sang - et une amorce (on 
parle de «nucléation») qui se produit normalement sur les 
membranes des chondrocytes osseux qui attirent le calcium. En 
dehors de l'os, cette nucléation se produit sur des cellules alté- 
rées ou mortes (par exemple, tissus nécrotiques ou hypoxiques, 
cellules tumorales, cellules endothéliales vasculaires, cellules 
des capsules articulaires, etc.) ou sur des corps étrangers. Par- 
tant d'une amorce, la calcification peut s'étendre et devenir 
significative si le milieu est favorable : il faut à la fois la présence 
d'une trame de tissu collagène et une concentration suffisante 
en ions calcium et phosphate. Un ralentissement circulatoire 
favorise également les dépôts de calcium qui s'organisent en 
cristaux d'hydroxyapatite (composante minérale principale 
pour l'os et les dents). La situation la plus caricaturale appar- 
tient au domaine de l'obstétrique, c'est le lithopédion qui est 
un corps «étranger » constitué par un foetus extra-utérin mort 
et secondairement calcifié. 


En deuxième partie de grossesse, le placenta réunit toutes les 
conditions pour subir des calcifications importantes : régime 
circulatoire, vieillissement physiologique avec nombreuses 
zones de nécrose ischémique, infarctus et thromboses qui, 
au moins dans certaines limites, appartiennent au processus 
normal de vieillissement. Le mystère n'est donc pas dans l'ori- 
gine des calcifications, mais dans la variabilité du phénomène. 
Cette variabilité concerne surtout la visibilité échographique 
mais cette visibilité n'est pas forcément parallèle à l'impor- 
tance du processus à l'échelle microscopique. En dehors de 
tout contexte pathologique, certains placentas à terme brillent 
«comme des sapins de Noël» (voir plus loin fig. 5.25e, f et g), 
alors que d'autres conservent une relative homogénéité. Plu- 
sieurs études ont bien montré l'absence de corrélation entre les 
seuls paramètres échographiques de «sénescence » placentaire 
et le potentiel d'échange du placenta. 


Cavernes placentaires 
Ce sont des zones de raréfaction ou de régression villosi- 
taire, siégeant au centre de certains cotylédons, mesurant de 
quelques millimètres à 3-4 cm de diamètre, formant des 
lacunes anéchogènes à contours irréguliers un peu flous, 
polycycliques ou en carte géographique, sans renforcement 
périphérique important (fig. 5.19). En haute fréquence, le 
contenu sanguin devient finement échogène, animé d'un 
flux tourbillonnaire assez lent, parfois accéléré par le jet 
artériel lié à l'arrivée du sang maternel dans la chambre 
intervilleuse (F vidéo 5.2). On peut en rapprocher les zones 
vides d'échos que l'on rencontre à différents moments de la 
grossesse, en dehors de toute pathologie : en périphérie de la 
masse trophoblastique au 1“ trimestre ou en bordure du 
placenta en fin de grossesse (sinus marginal : voir plus bas). 
Le mécanisme de formation et la signification de ces 
«trous» ne sont pas précisément connus. Leur étude est 
d'autant plus difficile qu'ils disparaissent rapidement en se 
vidant de leur sang dès le début de la délivrance. Cependant, 
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Fig. 5.19 Cavernes placentaires. a. Caverne placentaire a 35 SA : lacune a contour géographique (+), contenant un flux sanguin lent, bien visible 
en mode 2D. b. 21 SA. Lacunes (+) à contours polycycliques contenant un flux sanguin lent. 


on retiendra que c'est dans le sang maternel ot elles baignent 

que les villosités trouvent le nécessaire a leur métabolisme 

et à leur croissance (et non pas dans le sang foetal qui est 

contenu dans la villosité). Toute réduction d'apport sanguin 

maternel a un niveau quelconque provoquera : 

= un arrêt de croissance et une involution physiologique s'il 
est progressif, en particulier au niveau du segment inférieur 
où le placenta ne doit pas normalement se développer; 

= une ischémie-nécrose focale ou un infarctus mas- 
sif d'un cotylédon en cas de thrombose d'une artère 
utéroplacentaire; 

= des cavernes centrales qui résulteraient d'un déséquilibre 
entre l'apport sanguin maternel (localement insuffisant) 
et la croissance très rapide du système villositaire (qui fait 
plus que doubler dans le dernier trimestre). 


Lac sanguin sous-chorial 

Il présente souvent des dilatations (espace vide de villosi- 
tés) qui apparaissent assez tôt, parfois très importantes en 
milieu de grossesse, formant une lacune anéchogène sous 
la plaque choriale, en bande parallèle à la surface placen- 
taire ou sous forme d'une image triangulaire dont le som- 
met pointe dans un espace intercotylédonnaire (fig. 5.20), 
contenant également un flux lent en haute fréquence 
( vidéo 5.4). L'aspect échographique est parfois impres- 
sionnant mais seules les formes très volumineuses néces- 
sitent une surveillance accentuée à la recherche d'un 
défaut de croissance fœtale. À l'inverse des calcifications, 
le lac sous-chorial tend à disparaître en fin de grossesse, 
sans doute en raison de la croissance de la masse 
villositaire. 


Sinus marginal 

En périphérie du placenta, les artères utéroplacentaires ne se 
développent pas. Les villosités régressent et la chambre 
intervilleuse est souvent anatomiquement vide à ce niveau, 
donnant une image échographique triangulaire plus ou 
moins anéchogène (fig. 5.21) mais avec des flux visibles en 
haute fréquence (E vidéo 5.3). 


On a autrefois considéré cette zone périphérique comme 
un sinus — c'est-à-dire un gros canal veineux autonome - 
drainant la chambre intervilleuse. Mais ce «sinus marginal» 
n'a pas de réalité anatomique, pas de paroi propre, et il est en 
continuité avec le reste de chambre intervilleuse. Il y a peu 
d'artères « entrantes » à ce niveau mais il existe un important 
drainage par des veines utéroplacentaires, assez fragiles en 
raison de leur situation marginale. Ceci explique bien la for- 
mation des hématomes marginaux (voir plus bas). Comme 
le lac sous-chorial, le sinus marginal diminue et devient 
moins visible en fin de grossesse. 


Autres lacunes anéchogènes intraplacentaires 

Elles peuvent correspondre à des lésions histologiques très 

diverses, sans gravité le plus souvent, éventuellement sus- 

pectes par leur caractère multiple et diffus. Mais surtout ces 

images ne contiennent pas de flux sanguins lents quand on 

prend le temps d'une étude attentive et cela signe le carac- 

tère non fonctionnel de ces secteurs placentaires : 

= les foyers de NIDF correspondent à des zones de nécrose 
des villosités qui sont englobées, engainées dans de la 
fibrine. La NIDF est a la fois diffuse et condensée en foyers 
denses et indurés, de couleur blanc nacré, de préférence 
dans les régions sous-choriales, marginales et basales 
(fig. 5.22). A terme, ces dépôts sont considérés comme 
physiologiques tant qu'ils restent de l'ordre de 10 à 20 % 
de la surface du placenta, sans que l'on sache clairement ce 
que désigne le terme de surface (surface de coupe? surface 
basale?). On considère qu'ils ne deviennent significatifs 
et potentiellement pathologiques que s'ils sont « massifs », 
c'est-à-dire qu ils occupent plus de 40 % du volume placen- 
taire (ou englobent plus de 50 % des villosités sur un plan 
de coupe). Dans les formes étendues, le risque de retard de 
croissance — voire de mort in utero — est augmenté. Echo- 
graphiquement, la traduction est discrète : les gros foyers 
de NIDF sont hypo-échogènes dans un placenta de grade 
élevé pour l'âge de la grossesse, parfois peu épais. La signi- 
fication et le rôle de ces dépôts de fibrine sont mal connus, 
mais ils sont rarement associés à une pathologie vasculaire; 


Chapitre 5. Annexes du fœtus : liquide amniotique et membranes, placenta et cordon ombilical 205 





Fig. 5.20 Lacs sanguins sous-choriaux. a. 23 SA. Bande hypo-échogéne (+) discontinue sous la plaque choriale (aspect habituel). b. 36 SA. 
Lacune anéchogéne (+) triangulaire dont le sommet pointe entre deux cotylédons. c. 33 SA. Large lac sanguin sous-chorial (+) s'étendant jusqu'à la 
plaque basale (aspect rarement rencontré). d. 22 SA. Bande hypo-échogéne (+) presque continue (aspect plus rare qu'en a) sous la plaque choriale, 
contenant un flux vasculaire trés lent. 


les infarctus placentaires traduisent l'obstruction d'une 
artère utéroplacentaire. Ils sont retrouvés dans un quart 
des placentas à terme, et sont potentiellement dangereux 
si volumineux et nombreux : un compte rendu anato- 
mopathologique complet devrait préciser leur volume 
en pourcentage de la masse placentaire. Ils sont d'abord 
iso-échogènes puis deviennent hypo-échogènes quand 
ils sont anciens, formant une lacune préférentiellement 
basale, parfois entourée de calcifications (fig. 5.23). En 
pratique, il est le plus souvent impossible de les repérer 
en échographie; 

les thromboses intervilleuses, uniques ou multiples, 
sont formées d'un caillot nodulaire, décrit comme feuil- 
leté ou lamellaire par les anatomopathologistes, siégeant 
dans la chambre intervilleuse, donc central entre les deux 
plaques. Ces thromboses sont attribuées à une rupture 
villositaire : le thrombus est donc formé d'un mélange 
d'hématies foetales et maternelles. Ces thromboses sont 


rencontrées dans un tiers des placentas à terme. Elles 
forment une image d'abord hétérogène évoluant vers une 
lacune anéchogène arrondie avec renforcement périphé- 
rique (fig. 5.24), parfois cloisonnée, puis éventuellement 
vers la résorption du caillot laissant en place une caverne 
avec présence de flux. Fréquentes, mais de pathogénie 
mal connue, elles sont généralement sans conséquences 
cliniques, sauf peut-être en provoquant un passage d'hé- 
maties foetales en quantité variable dans la circulation 
maternelle. 


Classification de Grannum 


Les divers éléments de la maturation/sénescence placentaire 
physiologique ont été regroupés en quatre stades ou grades 
par Grannum en 1982 (fig. 5.25) mais, à l'usage, cette classi- 
fication n'a pu être corrélée ni avec la maturité fœtale (pul- 
monaire en particulier), ni avec la valeur fonctionnelle du 
placenta. Malgré cela, et bien qu'elle soit un peu dépassée 
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Fig. 5.21 Sinus marginal. a. 33 SA. Lacune triangulaire (=) en bordure du placenta contenant des flux lents. b. 32 SA. Contours plus irréguliers 
de cette zone vide de villosités (=) entre la plaque basale et la plaque choriale qui fusionnent en bordure du placenta. 





Fig. 5.22 Nécrose ischémique avec dépôts de fibrine. Lésions blan- 
chatres diffuses étendues à toute l'épaisseur de la tranche de section et 
à la quasi-totalité de sa surface. Source : L. Devisme. 


par nos progrès techniques, elle encore assez largement 
utilisée : 
grade 0 : structure homogène, plaque choriale lisse, 
plaque basale à peine visible. C'est l'aspect de fin du 1* et 
du 2° trimestre ; 
grade 1 : rares densifications dispersées, plaque cho- 
riale légèrement ondulée. C'est l'aspect fréquent entre 3 
et 7 mois; 
grade 2 : quelques incisures dans la plaque choriale, 
regroupement des calcifications qui dessinent la plaque 
basale et la base des septa. Cet aspect commence à s'ob- 
server apres 30 SA; 
grade 3 : incisures en «brioche » de la face fœtale, calci- 
fications importantes et presque continues de la basale, 
calcifications septales dessinant des cloisons complètes 
entre la plaque basale et la plaque choriale, creusement 
de quelques lacunes anéchogènes au centre des coty- 
lédons. Les points caractéristiques sont la présence 


de cloisons completes et l'apparition des cavernes. Le 

grade 3 ne sobserve que dans 15 % des grossesses au-dela 

de 36 semaines. 

Quatre points doivent être rappelés concernant l'intérêt 
de la classification de Grannum : 

1. cette classification n'a pas de corrélation avec la valeur 
fonctionnelle du placenta. Il serait même dangereux de 
se fonder sur ce seul critère pour prendre une décision 
obstétricale ; 

2. cette classification n'est pas corrélée avec la maturité 
fœtale. Le grade 3 est associé 8 fois sur 10 à une maturité 
pulmonaire acquise mais c'est logique puisque l'on est 
chronologiquement a terme. Inversement, quand les pou- 
mons sont murs, le grade 3 n'est présent que dans 20 % des 
cas; 

3. cette classification est assez subjective et variable d'un 
observateur à l'autre; 

4. cette classification a donc peu d'intérêt en pratique 
(sauf d'inviter à un examen plus attentif du placenta). 
Cependant, elle est incontournable car elle est très sou- 
vent citée, elle est souvent demandée pour le compte 
rendu d'examen et c'est une convention descriptive 
commune. 


Sénescence placentaire trop précoce (avance 
de maturation) 


C'est la présence d'un grade 3 de Grannum avant 
35 semaines. Ce phénomène n'a pas de signification patho- 
logique formelle mais invite à rechercher un retard de crois- 
sance, un oligoamnios ou une anomalie des vélocimétries 
foetales et utérines. 


Anomalies du volume placentaire 


Le poids du placenta est en lien direct avec le poids fœtal, 
classiquement dans un rapport d'environ 1 à 6. 
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Fig. 5.23 Infarctus placentaires. a. Infarctus : lacune basale (—) plus ou moins triangulaire. Echogénicité variable mais pas de flux sanguin. 
b. Placenta à terme : l'infarctus (=) forme un nodule dur, blanchâtre et un peu rétractile sur la face basale. c. Lacune centrale (=), un peu moins 
échogène que le tissu placentaire voisin, avec renforcement périphérique un peu calcifié et absence de flux sanguin. Source : fig. 5.23c de 
M. Herlicoviez. 





Fig. 5.24 Thromboses intervilleuses. a. Thromboses de la chambre intervilleuse : lacunes (=>) entourées d'un renforcement échogène. b. Le 
renforcement échogène périphérique (—) est ici très marqué. 
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Fig. 5.25 Grades de maturité placentaire. a. Grade 0 : vers 4 mois et demi, placenta homogène peu échogène, surface lisse, plaque basale très 
discrète, échogénicité voisine de celle du myomètre (=). b. Grade 1 : environ 5 mois, densification diffuse, échogénicité du placenta (P) supérieure 
à celle du myomètre (M). Quelques calcifications dispersées au sein du placenta. c. Grade 1 également : quelques calcifications dessinant une ligne 
basale (>), placenta (P) homogène de même échogénicité que le myomètre (M). d. Grade 2 : dans le dernier mois, regroupement des calcifications 
qui dessinent la plaque basale et commencent a souligner les septa (>). e. Grade 2-3 : 33 SA. Calcifications diffuses, basales, choriales et inter- 
cotylédonnaires (septales). Pas de cavernes visibles. Classification imprécise entre 2 et 3. f. Grade 3. 36 SA. Présence de calcifications (=) basales, 
choriales et septales. Cavernes (+) dans les cotylédons. Surface choriale irrégulière. 
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Fig. 5.25 Suite. g. Grade 3 : précoce, a 33 SA. Calcifications impor- 
tantes sur une grande épaisseur de la plaque choriale, aspect inhabi- 
tuel mais grossesse normale par ailleurs. 


Un placenta hypotrophique accompagne (et précéde 
probablement) l'hypotrophie fœtale mais l'évaluation du 
volume placentaire est trop imprécise pour que ce paramètre 
soit utilisable en pratique. La mesure de l'épaisseur est éga- 
lement trop variable et incertaine pour être vraiment utile, 
en retenant quand même une fourchette de 25 à 50 mm 
pour les limites normales. Les grands hydramnios (fig. 5.5) 
entraînent un amincissement du placenta par compression 
(sauf en cas d'anasarque fœtoplacentaire où l'œdème pla- 
centaire maintient une épaisseur importante). 

La « placentomégalie » est souvent évidente sans mesure, 
la structure placentaire restant normale. Elle accompagne 
des anomalies foetales également évidentes : essentiellement 
les anasarques (fig. 5.26) quelle qu'en soit l'origine, acces- 
soirement les macrosomies. Mais on n'oubliera pas qu'une 
hypertrophie localisée ou globale doit faire évoquer d'autres 
pathologies (voir ci-dessous), en particulier un hématome 





Fig. 5.26 Placentomégalie. 29 SA. Gros placenta (+), très épais 
(> 50 mm) pour le terme, échogène et homogène dans le cadre d'une 
anasarque foetoplacentaire par incompatibilité Rhésus. 
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rétroplacentaire qui souléve le placenta, une thrombose 
sous-choriale massive, un myome ou un épaississement 
myométrial sous-jacent. 


Hématome rétroplacentaire (HRP) ou abruptio 
placentae 


En étant seulement descriptif, on le désigne aussi comme 
le décollement prématuré du placenta normalement 
inséré (DPPNI). Le terme abruptio se traduit également par 
décollement : c'est un hématome décidual siégeant entre la 
plaque basale et la paroi utérine, dans la zone de clivage de 
la caduque (entre couche compacte et couche spongieuse). 
Il stoppe l'alimentation de la chambre intervilleuse sur une 
étendue variable et on retrouve toujours un infarctus pla- 
centaire dans la zone décollée. Sa fréquence est de 0,5 à 1 % 
des grossesses, beaucoup plus si l'on considère les formes 
asymptomatiques découvertes à l'examen du placenta. Le 
contexte vasculaire (HTA) est inconstant, le tabagisme est 
assez fréquent (et la cocaïne), mais dans la plupart des cas 
l'accident est aussi brutal qu'imprévisible. Des anomalies 
du Doppler utérin permettent cependant de cibler les gros- 
sesses a risque (voir chapitre 7, Doppler foetal et utérin) et 
d'envisager une prise en charge spécifique (traitement anti- 
agrégant plaquettaire). 

Le mécanisme de l'HRP est mal connu. Un infarctus 
placentaire ne peut à lui seul expliquer cet accident car 
la présence d'infarctus dans le placenta a terme est extré- 
mement banale en dehors de tout décollement. On pense 
donc que le processus se déroule en deux temps : d'abord 
une thrombose d'une artère utéroplacentaire qui pro- 
voque localement un infarctus placentaire et une ischémie 
de la caduque basale, puis dans un deuxième temps une 
reperméabilisation artérielle avec un flux qui « bute » sur 
la zone infarcie, entraînant la rupture de l'artériole puis 
la dissection du plan de clivage dans la caduque basale 
par le sang maternel sous forte pression. C'est la taille du 
décollement qui conditionne la réduction des échanges, 
la gravité des conséquences fœtales et l'importance de la 
symptomatologie. 

Dans sa forme massive, l'HRP décolle presque totalement 
le placenta, tue immédiatement le fœtus et entraîne une symp- 
tomatologie maternelle bruyante et caractéristique (douleur et 
contracture utérine, état de choc). Le diagnostic est donc clinique. 
Léchographie, si l'urgence le permet, peut montrer un placenta 
«flottant» sur un gros caillot ou une vaste lacune de sang liquide 
plus ou moins hétérogène et organisée en fonction du délai entre 
l'accident initial et l'échographie (fig. 5.27a et b). 

Il n'est cependant pas exceptionnel d'observer des HRP 
de petit volume soulevant moins du quart de la surface pla- 
centaire (fig. 5.27c et d), évoluant à bas bruit sous la forme 
d'une menace d'accouchement prématuré hémorragique ou 
d'une souffrance fœtale inexpliquée. Cette forme d'héma- 
tome pourrait être qualifiée d'HRP subaigu ou chronique. Le 
diagnostic échographique nécessite une étude attentive du 
placenta (difficile en cas de localisation postérieure) et per- 
met certainement de prévenir une souffrance fœtale à court 
terme : 
= l'hématome organisé présente habituellement une écho- 

génicité voisine de celle du placenta, mais parfois moins 

homogène, ce qui attire l'attention ; 
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Fig. 5.27 Hématome rétroplacentaire. a. HRP important (+) de 8 à 10 cm de diamètre à terme décollant presque totalement le placenta P) 
= souffrance fœtale aiguë et mort fœtale. b. HRP très étendu (+) à 36 SA, décollement presque total du placenta (P). c. Petit HRP très discret 
soulevant la plaque basale (—) un peu calcifiée (35 SA) = RCIU et souffrance fœtale aiguë quelques jours plus tard. d. 23 SA. Petit hématome 
rétroplacentaire (—) récent soulevant une partie de la plaque basale. e. Examen du placenta : cupule dans la plaque basale qui était occupée par 
un gros caillot organisé (>). Accouchement prématuré hémorragique et très rapide avec ARCF. 
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il siège toujours au niveau basal; 

le soulevement de plaque basale (fig. 5.27c) devient 
évident lorsqu'elle est calcifiée ; 

parfois enfin c'est seulement un épaississement localisé 
du placenta qui attire l'attention. 


Hématome décidual marginal 


C'est une pathologie tout à fait différente de l'HRP classique 
décrit ci-dessus : c'est bien un hématome, il est bien (partiel- 
lement) rétroplacentaire mais c'est une forme très particu- 
lière par son siège, son mécanisme, sa symptomatologie et 
ses conséquences qui sont de bien moindre gravité. 

L'hématome se forme sous le bord du placenta et diffuse 
sous les membranes adjacentes. On parle parfois d'héma- 
tome du sinus marginal ou d'hémorragie par rupture du 
sinus marginal. Nous avons vu plus haut que le sinus mar- 
ginal n'a pas de réalité anatomique bien établie et il s'agit 
simplement de la rupture d'une veine drainant la périphérie 
du placenta (là où il n'y a pas d'artères utéroplacentaires). Le 
saignement se ferait sous pression veineuse faible. L'incident 
est plus fréquent en cas de placenta inséré sur le segment 
inférieur. 


Cliniquement, le décollement des membranes libère 
des prostaglandines et entraîne des contractions utérines 
pendant la phase initiale. Si l'hématome est proche du col, 
il peut exister une métrorragie (parfois brutale) qui éva- 
cue plus ou moins totalement l'hématome : l'échographiste 
est surpris de ne trouver aucun décollement mais il arrive 
trop tard si le sang s'est totalement écoulé. Globalement, le 
tableau est celui d'une menace d'accouchement prématuré 
hémorragique, le pronostic foetal n'est habituellement pas 
engagé et le monitorage du rythme cardiaque foetal (RCF) 
reste normal. Si l'hématome est très important - et qu'il per- 
siste —, il peut provoquer un accouchement prématuré ou 
un avortement tardif. Il est très rare que l'évolution se fasse 
vers une extension sous le placenta et la constitution d'un 
véritable HRP. Après l'accouchement, l'examen du placenta 
retrouve souvent cet hématome sous forme d'un caillot 
ancien de couleur «chamois» collant aux membranes en 
bordure du placenta. 

En échographie (fig. 5.28), le soulèvement du bord pla- 
centaire est généralement minime, souvent transitoire et il 
peut passer inaperçu. Parfois, il persiste quelques heures ou 
quelques jours mais les symptômes cliniques restent discrets. 





Fig. 5.28 Hématome décidual marginal. a. Volumineux caillot échogène (—) soulevant les membranes en bordure du placenta (P) (métrorragies 
et contractions à 33 SA). b. Évolution de l'hématome après 10 jours (lyse du caillot). c. Grossesse au 5° mois. Hématome décidual très volumineux 
(x) occupant le 1/3 inférieur de la cavité utérine : avortement tardif après quelques jours. d. 4 mois. Gros hématome décidual latéral (+) se déve- 
loppant à partir du bord du placenta (P) qui est un peu soulevé. Le caillot devient échogène et s'organise (pseudo-cloisons). Evolution favorable. 
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A l'inverse, l'hématome sous les membranes forme une poche 
contenant un caillot hyperéchogène au début qui s'organise 
puis se lyse en quelques jours pour ne laisser qu'un soulève- 
ment — presque anéchogène - des membranes qui régresse en 
quelques semaines. Au stade initial échogène, l'hématome peut 
simuler un cotylédon aberrant. Lhématome décidual peut être 
très volumineux, occuper jusqu à la moitié du volume utérin 
au 2° trimestre : il entraîne souvent des contractions doulou- 
reuses et peut conduire à un avortement tardif. 


Thrombose sous-choriale massive 


Elle se définit comme un volumineux caillot de plus de 1 cm 
d'épaisseur dans le lac sous-chorial, soulevant la plaque cho- 
riale et l'écartant du parenchyme placentaire, sur plus de la 
moitié de la surface placentaire. Cela correspond donc a une 
thrombose extensive du lac sous-chorial qui va s'organiser 
et former des plages saillantes, jaunâtres, sur la face fœtale : 
les anatomopathologistes l'appellent aussi « môle de Breus? », 
même si la lésion n'a aucune parenté avec la môle hydati- 
forme (fig. 5.29a et b). C'est un accident rare (1/2000 gros- 
sesses), entrainant souvent une souffrance foetale aigué avec 
possible mort in utero, une hypotrophie et une interrup- 
tion de la grossesse (avortement tardif ou accouchement 
prématuré). 

La pathogénie et le mécanisme sont mystérieux. La 
thrombose sous-choriale massive est le plus souvent idio- 
pathique, parfois associée à une monosomie X, et aussi 
plus fréquente en cas d'HTA maternelle ou de diabète. On 
l'a également décrite associée ou secondaire à la rétention 
prolongée d'un foetus mort macéré. Enfin, elle peut - excep- 
tionnellement - compliquer un geste invasif, un placenta 
circumvallata, des troubles de l'hémostase maternelle. 

L'aspect échographique (fig. 5.29c, d et e) est évocateur 
devant un placenta considérablement épaissi (8 à 10 cm) dont 
la structure est très hétérogène et déroutante. Typiquement, 
la face fœtale est grossièrement bosselée, en «brioche », avec 
une Zone sous-choriale hyperéchogène (correspondant au 
caillot récent) surplombant le tissu placentaire normal qui 
paraît en comparaison très hypo-échogène. Si la grossesse 
se poursuit, le thrombus se lyse et s'organise en plages liqui- 
diennes irrégulièrement cloisonnées, et les échogénicités 
peuvent s'inverser. 


Maladie trophoblastique 


On doit plutôt parler des maladies trophoblastiques, au 
pluriel. Les grossesses môlaires complètes et les tumeurs 
trophoblastiques ont été étudiées au chapitre 4 (voir Môle 
hydatiforme et tumeurs trophoblastiques). On y ajoute ici, 
selon la classification de l'Organisation mondiale de la santé 
(OMS), des lésions trophoblastiques non môlaires et non 
néoplasiques où l'on peut ranger les môles partielles par tri- 
ploïdie et les pseudo-môles localisées. 

Les grossesses triploïdes, ou môles partielles (voir 
Remarque ci-après) ou môles incomplètes, sont androgé- 
nétiques (fécondation par deux spermatozoïdes). Elles se 
présentent typiquement comme des môles embryonnées et 
peuvent se prolonger au-delà de la période embryonnaire. 





* Description par C. Breus, obstétricien autrichien, en 1892. 


Elles se caractérisent en échographie par un gros placenta 
contenant de multiples petits kystes (fig. 5.30a) associé a un 
embryon (ou parfois foetus) toujours très hypotrophique et, 
le plus souvent, polymalformé (voir chapitre 16, Triploïdie). 
Ces môles partielles sont assez fréquentes, elles représentent 
un pourcentage significatif des avortements spontanés pré- 
coces (de l'ordre de 10 à 20 %) mais ne sont souvent pas 
reconnues si le développement embryonnaire s'arrête rapi- 
dement et en l'absence d'examen anatomopathologique 
systématique. 

Le placenta peut aussi présenter la juxtaposition d'une 
partie pseudo-môlaire et d'une partie normale. On ren- 
contre cela dans trois circonstances : 
= la dysplasie mésenchymateuse du placenta (fig. 5.30b), 

rare et récemment décrite, qui se caractérise par un pla- 

centa volumineux dont une partie est d'aspect habituel 
et une autre d'aspect kystique par dilatation des troncs 
villositaires. Elle est souvent assimilée à une môle dite 
partielle alors qu'elle est très différente de la grossesse tri- 
ploïde. Certains vaisseaux allantochoriaux peuvent être 
dilatés, tortueux et thrombosés. Les pathologies associées 
sont fréquentes : 30 % d'anomalies chromosomiques (tri- 
somie 13, triploïdie, syndrome de Klinefelter, syndrome 
de Wiedeman-Beckwith, disomie uniparentale), 30 % de 

RCIU, 10 % de toxémie gravidique. Les accouchements 

prématurés sont également nombreux, notamment par 

rupture prématurée des membranes. Au total seulement 

10 % des grossesses ne se compliquent pas; 
= les trisomies en mosaïque confinées au placenta 

(fig. 5.30c). Il s'agit généralement de trisomie 16. L'évolu- 

tion de la grossesse est normale dans 30 % des cas. Dans 

les autres cas, les complications sont proportionnelles au 
pourcentage de cellules trisomiques, avec une croissance 
fœtale plus ou moins ralentie. En échographie, il peut 
être possible de visualiser, au sein d'un placenta inhabi- 
tuellement épais (compte tenu du retard de croissance), 
une partie d'échogénicité plus marquée, parfois d'aspect 
kystique. Le diagnostic est confirmé par placentocentèse 

(biopsie des villosités) ; 
= la môle gémellaire, exceptionnelle, doit être citée 

puisqu'elle associe aussi un compartiment placen- 

taire d'aspect habituel et un compartiment môlaire 

(voir chapitre 18, Môle gémellaire), mais il s'agit de 

l'association de deux grossesses et de deux placentas 

différents. 


Remarque 


À propos de la môle, le qualificatif de «partielle» est ambigu, 
donc souvent mal interprété. Ce caractère partiel est histolo- 
gique, signifiant que l'hyperplasie du trophoblaste et la dégéné- 
rescence villositaire ne sont pas généralisées mais focalisées en 
certains points, qu'il existe un mélange de villosités môlaires et 
de villosités normales, et enfin qu'il persiste du tissu embryon- 
naire identifiable (éventuellement un embryon ou même un 
foetus). Mais l'altération touche toute la masse placentaire, de 
manière diffuse. Le terme « partielle» ou incomplète ne signifie 
donc pas qu'il existe dans le placenta une partie môlaire et une 
partie normale. 
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1 D6?.4mm 





Fig. 5.29 Thrombose sous-choriale massive. a. Placenta frais : la face foetale est soulevée par les thrombus qui se sont organisés. b. Présenta- 
tion anatomique : presque toute la zone sous-choriale est occupée par un thrombus (T). c. Vers 5 mois, placenta très épais, bosselé, avec une zone 
sous-choriale hyperéchogéne qui soulève en «brioche » la plaque choriale. Oligoamnios et RCIU. d. Le tissu villositaire normal est basal (P) et la 
thrombose forme une masse sous-choriale très échogéne et hétérogène (+). e. Placenta très épais (> 6 cm) très hétérogène. La thrombose sous- 
choriale est a des stades divers de son évolution avec des zones « liquidiennes » et des zones hyperéchogènes. Source : fig. 2.25b de L. Devisme. 
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Fig. 5.30 Maladie trophoblastique. a. Triploidie. 18 SA. Gros placenta parsemé de multiples zones lacunaires. Foetus hypotrophique. b-d. Dys- 
plasie mésenchymateuse du placenta : en b, 13 SA : placenta partiellement vacuolaire (>) avec une biométrie embryonnaire normale; aspect 
évocateur en première intention d'une môle partielle; en c, 20 SA : la biométrie fœtale est dans la partie basse des courbes mais sans hypotrophie, 
le caryotype est normal et le placenta paraît volumineux avec une partie d'aspect habituel (P) et une plus grande partie d'aspect kystique (=); en d, 
aspect anatomique : vaisseaux allantochoriaux dilatés et tortueux, dilatation kystique des troncs villositaires alternant avec du placenta normal. 
Naissance à 37 SA et 4 jours d'une fille de 2340 g, score Apgar 10, ne présentant pas de problèmes néonataux connus. e. Trisomie 16 confinée au 
placenta (32 SA). Placenta épais (55 mm) dans un contexte de retard de croissance précoce avec faible quantité de liquide amniotique (plus grande 
citerne 22 mm). Une zone placentaire présente une échostructure un peu accentuée autour d'une caverne (=). Placentocentèse : trisomie 16 en 
mosaïque confinée au placenta. Source : fig. 5.30b, c et d de E. Kauffmann. 
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Kystes de la plaque choriale 


Sur la face foetale du placenta, ils sont assez fréquents et 
le plus souvent sans incidence pathologique. Ils résultent 
de deux mécanismes différents mais difficiles à diffé- 
rencier en échographie : les pseudo-kystes et les kystes 
cytotrophoblastiques. 


Pseudo-kystes ou hématomes kystiques 

Ils sont probablement liés a la rupture d'un petit vaisseau 
foetal sur la plaque choriale entrainant un décollement 
hématique de l'amnios. L'organisation du caillot (parfois 
très volumineux) et l'appel liquidien entraînent le dévelop- 
pement d'une formation kystique appendue au placenta, 
pouvant atteindre une dizaine de centimètres de diamètre 
(fig. 5.31a). 

En échographie, la paroi est fine, flottante dans le liquide 
amniotique. Le contenu peut orienter le diagnostic, car il est 
hématique donc évolutif : sang liquide échogène, organisa- 
tion du caillot (fig. 5.31b), rétraction du caillot (image en 
grelot, fig. 5.31c), formation de pseudo-cloisons (fig. 5.314). 
Finalement, la lyse du caillot peut être complète, aboutissant 
à un kyste anéchogène (comme l'image de la fig. 5.32). Par 
ailleurs, le Doppler confirme le caractère avasculaire du 
kyste (paroi et contenu). 

Lorsqu'il siège à proximité de l'implantation du cordon, 
le kyste de la plaque choriale est difficile à distinguer d'un 
kyste du cordon, sauf par son contenu variable, alors que le 
kyste du cordon est volontiers mucoïde, homogène et fine- 
ment échogène (fig. 5.31 d et e). 


Kystes cytotrophoblastiques 

Ce sont des kystes à contenu gélatineux et transsonore, dont 
on ne peut affirmer la nature qu'avec une étude histologique. 
Leur point de départ est parenchymateux (initialement dans 
le trophoblaste des septa intercotylédonnaires) et ils peuvent 
conserver une position centrale ou se développer vers la sur- 
face, sous l'amnios (fig. 5.32). En pratique, le diagnostic est 
rarement fait faute de contrôle anatomique sérieux du pla- 
centa, contrôle estimé d'autant moins utile que ces lésions 
n'ont habituellement pas de signification pathologique. Ces 
kystes seraient néanmoins plus fréquemment observés dans 
les pathologies vasculaires. De plus, en cas d'images intrapa- 
renchymateuses et multiples, il faudra évidemment évoquer 
une anomalie chromosomique. 

Sur le plan échographique, le diagnostic précis est quasi 
impossible : selon la présence ou l'absence d'échos internes 
plus ou moins organisés, on hésite entre un hématome 
enkysté et un saignement intrakystique, ou entre un kyste 
simple et un vieil hématome avec dissolution complète du 
caillot. 


Chorio-angiome 

Le chorio-angiome est une tumeur bénigne formée de cel- 
lules endothéliales s'organisant en néovaisseaux capillaires. 
Cependant, ces vaisseaux ne sont pas tous fonctionnels et, à 
la coupe, la tumeur est plutôt de type solide (fig. 5.33a). Elle 
est le plus souvent de siège sous-chorial (une localisation 
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intraplacentaire est possible), faisant légèrement saillie sur la 
plaque choriale (fig. 5.33b). Unique ou multiple, le chorio- 
angiome est assez fréquent (1 pour 100 à 1 pour 1000 pla- 
centas) pour les formes microscopiques, dépistées sur 
examen anatomopathologique, mais plus rare (1/3500 
à 1/20 000 placentas) si l'on ne retient que les tumeurs 
macroscopiquement visibles (> 4 cm). Une plus grande fré- 
quence est constatée dans la grossesse gémellaire. Le cho- 
rio-angiome réalise un shunt artérioveineux qui, lorsqu'il 
est important, peut provoquer une insuffisance cardiaque 
fœtale. Biologiquement, on retrouve une élévation du taux 
sanguin d'a-foetoproteine. 

L'aspect échographique (fig. 5.33c à i) est d'autant plus 
évocateur qu il existe un hydramnios, une ascite, a fortiori 
une anasarque fœtale : 
= image arrondie ou ovalaire, bien limitée, parfois souli- 

gnée par un fin liseré hyperéchogène, de quelques centi- 

mètres de diamètre (jusqu'à 8 et même 10 cm); 
= à contenu échogène mais plus hétérogène et souvent plus 

«clair» que le reste du placenta, contenant volontiers des 

pseudo-cloisons ou des zones limitées très denses, d'al- 

lure calcifiée ; 

= siégeant dans la plupart des cas sous la plaque choriale 
qui est plus ou moins soulevée, souvent à proximité de 
l'insertion du cordon. 

En mode Doppler, la tumeur est vascularisée de façon 
très variable par des artères foetales, avec une vascularisation 
interne qui est parfois très pauvre ou absente. Des shunts 
artérioveineux peuvent être individualisés ce qui conforte le 
diagnostic. Parfois on retrouve simplement une large com- 
munication vasculaire (de type veineux) entre la tumeur 
et le cordon ombilical. Plus la vascularisation tumorale est 
importante, plus grands sont les risques de croissance du 
chorio-angiome et de défaillance cardiaque fœtale. Même en 
cas de retentissement foetal, l'évolution peut encore se faire 
favorablement par des phénomènes de thrombose et d'isché- 
mie qui vont « dévasculariser » la tumeur et ainsi supprimer 
les shunts. Un traitement par laser ou radiofréquence a pu 
être proposé dans de volumineux chorio-angiomes à risque 
élevé de complications. 


Autres tumeurs placentaires 


Elles sont exceptionnelles. En l'absence d'un contexte cli- 

nique particulier, le diagnostic est presque impossible. On 

peut citer : 

= le choriocarcinome placentaire (fig. 5.34). Il ne s'agit pas 
de l'évolution d'une maladie trophoblastique (mêle) mais 
d'une tumeur d'emblée maligne in utero. Si son volume 
est suffisant, elle est visible en échographie sous forme 
d'une lacune à paroi épaisse irrégulière, c'est-à-dire rien 
de vraiment spécifique dans un placenta à terme. Il existe 
des observations (diagnostic rétrospectif) de tumeur 
avec métastases chez la mère et mort in utero par anémie 
fœtale (hémorragie foetomaternelle) ; 

= les métastases placentaires de tumeurs maternelles (sur- 
tout des mélanomes, mais aussi des leucémies, des cancers 
du sein, du poumon ou de l'estomac, et des sarcomes). 
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Fig. 5.31 Kystes (ou hématomes kystiques) de la plaque choriale. a. Examen du placenta (a terme). Gros kyste de la plaque choriale implanté 
à la racine du cordon : il s'agit d'un hématome kystique contenant un caillot ancien. b. 28 SA. Placenta antérolatéral (P) et gros hématome kys- 
tique (—) de la plaque choriale. Le volume est très inhabituel. Le contenu est hématique avec organisation d'un caillot échogène entouré de sang 
dilué finement échogène. c. 33 SA. Placenta antérieur (P) et kyste hématique typique (=) de 7 cm avec sa paroi fine et le caillot rétracté suspendu 
«en grelot». d. Placenta postérieur (P) et kyste de la plaque choriale (+) accolé au cordon, bien difficile à différencier d'un kyste du cordon. e. Gros 
kyste mucoïde (+) au niveau de l'implantation du cordon ombilical. Cordon ombilical (—). 
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Fig. 5.32 Kyste cytotrophoblastique. Placenta postérieur (P) à 34 SA et kyste anéchogène (+) qui pourrait correspondre à un kyste cytotropho- 


blastique. 





Fig. 5.33 Chorio-angiomes. a. Chorio-angiome en coupe : masse charnue dense (—), très homogène, bien différente du tissu villositaire voisin, 
avec seulement un vaisseau central. b. Le chorio-angiome (—) soulève la plaque choriale à proximité de l'implantation cordonale. Dilatations 
veineuses en surface (même placenta qu'en e et f). c. 32 SA. Image arrondie de 68 mm, sous la plaque choriale, hétérogène. d. 29 SA. Image arron- 
die (x) de 10 cm de diamètre, sous-choriale, hypo-échogène par rapport au reste du placenta avec quelques zones plus denses centrales 
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Fig. 5.33 Suite. e. 34 SA. Chorio-angiome typique de 55 mm, soulevant légèrement la plaque choriale à proximité de l'implantation du cordon, 
contenant des pseudo-cloisons épaisses et denses. f. En Doppler couleur, flux artériel de type foetal a basse résistance. g. Tumeur de 8 cm, se 
développant vers la cavité ce qui est inhabituel, mais la structure est typique. h. Même tumeur qu'en g : en mode Doppler, implantation à côté du 
cordon (CO) et large communication vasculaire (>) entre la tumeur (+) et le cordon ombilical. i. Chorio-angiome (+) échogène et homogène, sans 


vascularisation interne visible. 
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Fig. 5.34 Choriocarcinome placentaire. Lésion caverneuse sous- 
choriale qui correspondait à un choriocarcinome (tumeur placentaire 
exceptionnelle) ayant entraîné une MIU par transfusion foetomater- 
nelle et anémie fœtale. Source : M. Bonnière. 


Insertion placentaire et placenta inséré 
bas (PIB) 


L'insertion placentaire peut être vicieuse soit par sa localisa- 
tion dans la cavité utérine, essentiellement localisation trop 
basse, soit par son ancrage excessif à la paroi utérine consti- 
tuant les formes accreta ou percreta. 
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La localisation du placenta est indispensable pour 
dépister une insertion basse. Elle est également nécessaire 
pour : réaliser des gestes invasifs intra-utérins, expliquer la 
position fœtale et guider une manœuvre de version, inter- 
préter le Doppler utérin en fonction de la latéralisation du 
placenta. 

Le placenta se développera là où l'œuf s'est implanté dans 
la muqueuse utérine, 5 à 6 jours après la fécondation, pendant 
la courte fenêtre d'implantation entre le 20° et le 23° jour du 
cycle. Le plus souvent, cette implantation se situe sur l'une des 
faces et vers le fond, en évitant les cornes utérines, l'isthme 
et le col dont la muqueuse n'est pas normalement réceptive. 
On ignore les raisons de ce tropisme et par conséquent on ne 
connaît pas l'étiologie des insertions basses du placenta. 


La sonde abdominale est habituellement suffisante pour un 
repérage exact de l'aire d'insertion placentaire. Un quadril- 
lage rapide de l'utérus s'attachera surtout à préciser le siege 
du bord supérieur et du bord inférieur du placenta. Le fœtus 
est souvent un obstacle à l'observation des localisations pos- 
térieures et il faudra parfois le mobiliser ou remonter une 
présentation trop basse. En fin de grossesse, sur une présen- 
tation céphalique, une insertion postérieure basse peut être 
suspectée quand le contour céphalique postérieur est écarté 
du promontoire de plus de 2 cm (fig. 5.35). 





Fig. 5.35 Placenta inséré bas postérieur (36 SA). a. Par voie abdo- 
minale, la distance entre le crâne et le promontoire (Pr) est inférieure à 
10 mm (1). Une insertion basse est peu probable. b. Le contour cépha- 
lique postérieur est écarté du segment inférieur et du promontoire (—) 
de 28 mm par le placenta. C'est une insertion basse, mais il n'est pas 
possible par voie abdominale de préciser la position du bord inférieur 
du placenta par rapport au col. Un contrôle par voie vaginale est donc 
nécessaire pour évaluer le mode d'accouchement. c. Par voie vaginale, 
le bord inférieur du placenta (2) est à 20 mm de l'orifice interne (1) du 
col. L'épaisseur du placenta inséré bas (3) est d'environ 15 mm ce qui 
constitue un élément péjoratif. 
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Le point critique est la localisation du bord inférieur 
du placenta par rapport au col utérin. Il faut donc repérer 
l'orifice interne du col ce qui nécessite, par voie abdomi- 
nale, une réplétion vésicale suffisante. Mais en cas de vessie 
trop remplie, le segment inférieur est écrasé ce qui remonte 
faussement le niveau apparent de l'orifice interne et le bord 
placentaire peut paraitre recouvrir le col (fig. 5.36). 





Toute suspicion d'insertion basse doit donc étre 
contrôlée, vessie vide, par échographie vaginale qui seule 
permet : 
= le repérage précis de l'orifice interne du col et, au besoin, 

une légère mobilisation de la présentation permet d'ame- 

ner un peu de liquide pour souligner le contour interne 

du col (fig. 5.37a et b); 





Fig. 5.36 Localisation du bord inférieur placentaire par voie abdominale en fonction du remplissage vésical. a. Vessie pleine qui écrase 
le segment inférieur : le placenta postérieur (P) semble descendre au niveau du col (C). b. Même grossesse qu'en a, mais examen réalisé vessie 
vide : la mobilisation du foetus permet de bien visualiser l'orifice interne (—) du col (C) et le bord inférieur du placenta (P) qui n'est pas inséré bas. 





Fig. 5.37 Localisation du bord inférieur placentaire par voie abdominale et/ou vaginale. a. PIB marginal recouvrant a 33 SA. Par voie 
abdominale, le bord inférieur du placenta (P) passe au-delà de l'orifice interne du col (=) qui forme un petit entonnoir bien visible = pronostic 
réservé, haut risque de saignement. V : vessie. b. PIB marginal recouvrant à 33 SA. Par voie vaginale, confirmation d'un recouvrement d'environ 
10 mm de l'orifice interne (=). Contrôle à 8 mois car l'évolution peut encore être favorable. 
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Fig. 5.37 Suite. c. Par voie abdominale, mesure de la distance entre l'orifice interne du col (1) et le bord inférieur (2) du placenta (P). Vessie (+). 
d. Même mesure par voie vaginale entre l'orifice interne du col (C) et le bord inférieur du placenta (P). On peut ici analyser la structure du segment 
inférieur bien individualisé entre la plaque basale (1) du placenta et la ligne (2) représentant le fascia superficiel et le péritoine vésico-utérin. Sous la 
plaque basale se trouve une très fine bande claire qui correspond a la caduque basale. Dans le myomètre segmentaire chemine un réseau veineux 
anastomotique entre les deux plexus utérins. e. 30 SA. Voie vaginale. La limite inférieure du placenta est a 7 mm de l'orifice interne (Ol) du col. 


Un contrôle à 35 SA est donc nécessaire. 


= une définition précise et chiffrée de la distance entre le 

placenta et l'orifice interne (fig. 5.35c et 5.37c à e); 
= une analyse détaillée de la basale placentaire pour dépis- 

ter un placenta accreta (voir plus loin). 

Si la voie vaginale est impossible ou refusée, la voie péri- 
néale (« per-labiale ») permet une approche assez précise du 
pole inférieur de l'utérus. 

La localisation sera définie en fonction des faces utérines 
et du col, en combinant : antérieur ou postérieur, latéral 
droit ou gauche, fundique, inséré bas ou non inséré bas. Les 
insertions totalement unilatérales seraient un facteur favo- 
risant de complications vasculaires et d'hypotrophie fœtale. 
Il en est de même d'une insertion partielle sur une cloison 
utérine (fig. 5.38). 


Évolution de la localisation placentaire 


L'observation échographique nous a appris que les rapports 
de l'insertion placentaire et du col pouvaient largement évo- 
luer au cours de la grossesse. 

Avant 20 semaines, un assez grand nombre de placenta 
est bas inséré avec un bord inférieur atteignant ou même 
recouvrant le col. Cela est dû à la grande surface placentaire 
relativement au volume utérin. 

Après 20 semaines, le placenta semble « migrer » en s'éloi- 
gnant du col, ce phénomène étant lié à : 
= la croissance globale plus rapide de l'utérus par rapport à 

l'aire d'insertion placentaire qui s'étale plus lentement ; 
= surtout, la formation du segment inférieur qui étire 

considérablement la région isthmique (de virtuelle en 
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Fig. 5.38 Localisation placentaire inhabituelle. a. 21 SA. Coupe transversale. Localisation placentaire (P) inhabituelle au niveau du fond, 
partiellement sur une cloison corporéale (=>). b. 27 SA. Insertion partielle du placenta (P) sur un myomètre (—) fin déformé par un gros myome 


intramural (M). 





Fig. 5.39 Evolution de la position du placenta par rapport au col. 
Placentation basse qui se transforme en placenta latéral avec insertion 
vélamenteuse par « résorption » asymétrique du placenta. 


milieu de grossesse a 10 cm pendant le travail) en écar- 
tant le col du corps utérin ; 

= la régression choriale en zone de faible vascularisation (col 
et isthme utérins) qui explique bien l'asymétrie d'implanta- 
tion du cordon en cas d'insertion initialement basse du pla- 
centa (cordon bas implanté, voire insertion vélamenteuse : 
fig. 5.39). 


Placenta inséré bas 

Définition et diagnostic 

Le placenta inséré bas (PIB), ou placenta prævia (low-lying 
placenta), a une définition anatomique classique (et même 


historique) : insertion de tout ou partie du placenta sur le seg- 
ment inférieur de l'utérus, soit à moins de 10 cm du col avant 


l'accouchement. L'orthographe « previa» est synonyme et le 
terme prævia signifie « qui précède, qui vient devant» en latin. 

Cliniquement, on dit que le petit côté des membranes 
mesure moins de 10 cm, à l'examen du délivre : cet argu- 
ment est a la fois rétrospectif et fragile car il suppose que les 
membranes soient quasiment intactes — sans arrachement ni 
déchirure — a l'issue de l'expulsion et de la délivrance. 

Selon les cas, on distinguera des insertions basses : 
= «latérales » (entre 10 et 0 cm du col: fig. 5.37c et d et 

fig. 5.40a et b); 
= marginales (juste au bord de l'orifice interne ou avec un 

recouvrement inférieur a 10 mm: fig. 5.37a et b); 
= recouvrantes (fig. 5.40c à e). 

Le segment inférieur ne se développe qu'au 3° trimestre 
et donc, stricto sensu, on ne peut pas parler de placenta 
inséré bas avant le 7° mois. Cependant, la position du tro- 
phoblaste puis du placenta en fin de 1° trimestre ou au 
2° trimestre a une valeur prédictive évidente et doit servir 
de sonnette d'alarme pour ne pas négliger le repérage pla- 
centaire lors des échographies suivantes (tableau 5.3). Ainsi, 
sur le compte rendu de l'échographie, un cliché de la partie 
la plus basse du placenta par rapport à l'orifice interne du 
col, vessie en semi-réplétion, partie distale du canal cervical 
visible, est recommandé au 2° trimestre. Au 3° trimestre, un 
cliché n'est réalisé qu'en cas de persistance d'insertion basse 
dangereuse. 


Tableau 5.3 Évolution du pourcentage de PIB 
échographiques avant 23 SA et à terme. 






Hill 9-13 6,2 0,30 


Rosati 10-16 4,9 0,40 
Lauria 15-20 1,2 0,20 
Taipale 18-23 15 0,15 
Becker 20-23 1,1 0,30 
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D 34 2mm 





Fig. 5.40 Placenta inséré bas. a. 20 SA. Voie abdominale, vessie (V) en semi-réplétion, portion distale du canal cervical (=) visible. Mesure du 
bord inférieur d'un placenta postérieur (P) par rapport à l'orifice interne du col (1) : 22 mm. b. 21 SA. Par voie abdominale sur une coupe sagittale 
visualisant le canal cervical (-----) et l'orifice interne du col (1), vessie (V) en semi-réplétion, le bord inférieur du placenta (—) est à 13 mm de l'orifice 
interne du col. c. 25 SA. Placenta recouvrant. Voie abdominale. La vessie (V) est en faible réplétion mais il est possible néanmoins de voir une partie 
du canal cervical (=). Le placenta (P) postérieur est largement recouvrant, type Ill de Denhez. d. Voie vaginale. Placenta (+) recouvrant totalement 
la région cervicale (C). Accouchement impossible par voie basse. e. 35 SA. Placenta recouvrant. Voie vaginale. Entre la tête fœtale (T) et l'orifice 
interne du col (—) s'interpose le placenta (P) qui est totalement recouvrant. Vessie : V. 
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L'ancrage du placenta sur le segment inférieur est respon- 
sable de la symptomatologie qui se résume aux hémorragies 
du 3° trimestre par décollement marginal du placenta. Il y 
a discordance entre le placenta un peu rigide et le segment 
inférieur qui s'étire. De plus, lors des contractions, le bord 
inférieur du placenta est tiraillé par les membranes. Étire- 
ments et tractions provoquent des décollements du placenta 
avec ouverture des artères utéroplacentaires : l'hémorragie 
est donc faite exclusivement de sang maternel. 

Le placenta inséré bas est également en cause, mais moins 
directement, dans d'autres problèmes : 
= rupture prématurée des membranes; 
= menace d'accouchement prématuré; 
= hémorragie du travail dans les formes recouvrantes ; 
= hémorragie de la délivrance par mauvaise rétraction du 

segment inférieur. 

À terme, on estime la fréquence du placenta inséré bas 
symptomatique à 0,5 % (vs 1,5 à 5 % avant 23 SA selon les 
séries : tableau 5.3). Les facteurs de risque sont peu signifi- 
catifs et il n'y a pas de prévention. On retient quand même 
une plus grande fréquence en cas d'utérus cicatriciels et de 
grossesse multiple, et donc une fréquence accrue en raison 
de l'inflation des césariennes et des grossesses multiples 
induites par la procréation médicalement assistée (PMA). 
Le tabagisme multiplie le risque par deux. 

Le diagnostic de l'insertion basse est très rarement cli- 
nique. Au 3° trimestre, la palpation et le toucher vaginal 
(particulièrement prudent en cas de métrorragies) peuvent 
noter une présentation très haute, une interposition placen- 
taire devant la présentation (signe du matelas), voire l'accès 
direct au placenta dans la dilatation du col. Comme noté plus 
haut, le diagnostic rétrospectif peut être évoqué à l'examen du 
placenta en mesurant le petit côté des membranes, mais c'est 
très imprécis, pas toujours possible et cela ne se pratique donc 
plus beaucoup. 

La simplicité et la précision du diagnostic échographique 
ont beaucoup réduit la fréquence apparente des placentas 
insérés bas, en montrant que tous les saignements gravi- 
diques ne sont pas des insertions basses. Connaissant l'évo- 
lution de la localisation placentaire avec le développement 
du segment inférieur, on utilise actuellement une définition 
échographique plus restrictive et surtout évolutive, ne pre- 
nant en compte que la distance entre le bord inférieur du 
placenta et l'orifice interne du col (en millimètres). Cepen- 
dant, en pratique quotidienne, il peut être difficile de définir 
l'orifice interne qui est parfois mal visible ou déplacé très 
en avant ou très en arrière. De même, la limite inférieure 
du placenta n'est pas toujours bien claire : présence du sinus 
marginal, zone de régression villositaire ou compression par 
la tête fœtale. Enfin, le placenta peut être confondu avec un 
hématome décidual dont l'échogénicité peut être trompeuse 
(fig. 5.41). 

La plupart des études et des recommandations” concordent 
sur le diagnostic et divergent assez peu sur la conduite à tenir : 
= avant 20 semaines, on ne retient que les insertions recou- 





* Directives cliniques de mars 2007 de la Société des obstétriciens 
et gynécologues du Canada (SOCG) ; guidelines n° 27 d'octobre 
2005 du Royal College of Obstetricians and Gynaecologists (RCOG) ; 
recommandations de la Féderation internationale de gynécologique- 
obstétrique (FIGO). 
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Fig. 5.41 Faux aspect d'insertion basse du placenta. Fausse inser- 
tion recouvrante. Il s'agit d'un hématome (+) décidual organisé et 
échogène en regard de l'orifice interne du col. Mesure du col (1). 


vrantes qui doivent être surveillées et on précise l'impor- 

tance du recouvrement en millimètres; 
= après 20 semaines, les risques de complications hémorra- 

giques ou obstétricales sont élevés pour les distances : 

— entre 0 et 10 mm a 5-6 mois, 

— entre 0 et 20 mm à 7 mois, 

— entre 0 et 30 mm dans le dernier mois. 

Toute insertion basse doit bénéficier d'un contrôle 
décisif à 35 SA par voie endovaginale. La valeur limite 
(cut-off) est de 20 mm : au-dessus de cette valeur, on peut 
raisonnablement espérer un accouchement naturel sans 
complication. Entre 0 et 20 mm, le risque de césarienne 
devient assez élevé, avec un «malus» pour les insertions 
postérieures et si l'épaisseur de l'insertion basse est supé- 
rieure à 1 cm (fig. 5.35c) : on a le choix entre une tentative 
prudente d'accouchement ou la césarienne de précaution. 
Enfin, en cas de recouvrement, même minime, la césarienne 
est programmée. 

Toute insertion basse au 3° trimestre doit aussi faire 
rechercher une position vélamenteuse ou marginale du cor- 
don ombilical pour prévenir le risque de vaisseaux prævia et 
d'hémorragie de Benckiser (voir plus loin). 


Classification pronostique des insertions basses 


L'expérience quotidienne confirme parfaitement la classifi- 

cation pronostique proposée par Denhes, se fondant sur la 

position du bord supérieur du placenta lors de l'échographie 

du 2° trimestre, quelle que soit la situation du bord inférieur 

(fig. 5.42) : 

= groupe 1 : le bord supérieur atteint ou dépasse le milieu 
du fond utérin = l'évolution sera toujours favorable par la 
migration placentaire; 

= groupe 2: le bord supérieur est dans la moitié supérieure 
de l'utérus = faible risque de persistance de l'insertion 
basse (moins de 10 %) mais contrôle après 7 mois; 

= groupe 3: le bord supérieur du placenta est dans la 
moitié inférieure de l'utérus = groupe à haut risque 
car le placenta a toutes les chances de rester bas, voire 
recouvrant. 
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Fig. 5.42 Classification pronostique du placenta inséré bas selon 
le niveau du bord supérieur (classification de Denhes). 


Placenta accreta 

Définition 

Le placenta accreta (signifiant «inclus», «adhérent») constitue 
une forme particulière d'insertion «vicieuse» du placenta (et, 
sans aucun doute, la plus vicieuse au sens commun du terme!). 
Il s'agit d'une insertion placentaire directement sur le myo- 
mètre sans interposition d'endomètre décidualisé, par absence 
plus ou moins étendue de la caduque basale (fig. 5.43) : l'éten- 
due de l'insertion anormale peut aller de quelques villosités 
«crampons » à la quasi-totalité de la surface, et elle conditionne 
la gravité clinique. L'invasion en profondeur du myomètre réa- 
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Vessie 


Fig. 5.43 Placenta accreta, schéma et classification. 1. Paroi de la ves- 
sie. 2. Myomètre du segment inférieur et, entre 1 et 2, ligne du péritoine 
vésico-utérin. 3. Caduque basale (en bleu) qui contient le réseau veineux 
de drainage du placenta. 4. Plaque basale du placenta. 5. Caverne dans 
toute l'épaisseur du placenta. A. Disparition de la caduque, accolement 
direct du placenta au myomètre = placenta accreta simple (ou accreta 
vera). B. Envahissement du myomètre = placenta increta. C et D. Enva- 
hissement du détrusor et de la muqueuse vésicale = placenta percreta. 


lise le placenta increta et l'atteinte de la séreuse, voire de la paroi 
vésicale, définit le placenta percreta (fig. 5.44). 

Quelle que soit sa forme, le placenta accreta est un souci 
majeur pour l'obstétricien - comme la grossesse extra-uté- 
rine pour le gynécologue - car il reste une cause impor- 
tante de mortalité maternelle par hémorragie massive lors 
de la délivrance : lorsqu'il est possible, le diagnostic ante- 
partum permet une attitude préventive (lieu de l'accouche- 
ment, commande de sang, préparation à une embolisation 
artérielle ou à une chirurgie d'hémostase). Dans la grande 
majorité des cas et comme nous le verrons plus loin, le pla- 
centa accreta est une complication lointaine de l'opéra- 
tion césarienne : cette conséquence est moins connue mais 
beaucoup plus grave que la rupture utérine par désunion de 
la cicatrice. Partant de là, le diagnostic de placenta accreta a 





Fig. 5.44 Placenta accreta, anatomopathologie. a. Hystérectomie d'hémostase. Le myomètre du segment inférieur (1) est envahi par le 
placenta (3) jusqu'à la séreuse péritonéale (2). b. En (1), myomètre segmentaire en dehors de l'insertion placentaire. La plaque basale est bien 
délimitée en (2) et elle disparaît en (3) où le placenta envahit le myomètre. Source : Dr L. Devisme. 
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potentiellement des implications médicolégales pour tous 
les intervenants (passés et actuels) : césariennes «inutiles », 
remise en cause des indications... 


Pathogénie 

Le placenta accreta est un échec du processus de régulation 
qui, normalement, doit bloquer l'invasion trophoblastique 
de la paroi utérine. L'implantation de l'œuf peut être assi- 
milée à un processus d'invasion tumorale qui serait stricte- 
ment limitée dans le temps (12 semaines) et dans l'espace 
(caduque compacte superficielle et tiers supérieur des 
artères spiralées). 

C'est bien avant l'implantation que se met en place le 
mécanisme du placenta accreta. En effet, l'œuf s'implante et 
se développe dans la partie superficielle et décidualisée de 
l'endomètre. Sa croissance et sa progression se font par des- 
truction de l'endomètre sous l'effet d'enzymes protéolytiques 
(métalloprotéases) dont la synthèse est activée au contact 
des cellules déciduales. La couche profonde de l'endomètre 
ne contient pas de cellules déciduales, elle ne stimule donc 
pas cette synthèse et, au contraire, elle sécrète un puissant 
facteur inhibant les métalloprotéases. La progression de 
l'œuf se fait donc dans la partie superficielle de l'endomètre 
décidualisé à forte densité cellulaire (la couche compacte) et 
s'arrête avant la couche profonde de l'endomètre qui devient 
la couche spongieuse. Cette dernière couche constitue un 
tissu mou entre deux structures très denses (le myomètre et 
la couche compacte) : c'est la zone essentielle où se fera le 
clivage pour la séparation du placenta lors de la délivrance, 
dans la couche de Nytabuch (voir plus haut fig. 5.13). 

Il y a une exception importante et étonnante à ce blocage 
de la progression de l'œuf, ce sont les artères de l'endomètre. 
Les artérioles spiralées sont érodées pas les enzymes pro- 
téolytiques de la coque trophoblastique. Dans un premier 
temps, le trophoblaste bouche l'artère et filtre le plasma 
nutritif, sans éléments sanguins. Au 3° mois, les bouchons 
régressent avec ouverture des artérioles dans la chambre 
intervilleuse, tandis que le trophoblaste extravilleux colonise 
l'intérieur de l'artère, à contre-courant, selon un processus 
qui se poursuit jusqu'au 4° mois et jusqu'aux artères myomé- 
triales, dans leur tiers le plus interne. Le trophoblaste détruit 
la paroi musculo-élastique qui est remplacée par un tube 
flasque de substance fibrinoïde : ainsi se forment les artères 
utéroplacentaires permettant un très haut débit et une résis- 
tance presque nulle, sans risque de vasoconstriction. 

L'absence d'un endomètre «compétent» au niveau du 
site d'implantation entraîne plusieurs conséquences qui 
expliquent bien la symptomatologie du placenta accreta : 
= absence d'inhibition des enzymes protéolytiques, péné- 

tration dans l'endomètre jusqu à la couche profonde avec 

ancrage des villosités «crampons » directement sur le 
muscle utérin puis, à un stade de plus, pénétration plus 
ou moins profonde du myomètre. La progression de la 
coque trophoblastique devient un processus tumoral mal 
limité qui peut même gagner les organes voisins, la vessie 
essentiellement ; 

= perturbation du processus d'invasion trophoblastique des 
artères spiralées car, en progressant dans le myomètre, le 
trophoblaste finit par ouvrir des artérioles utérines qui 


ont conservé donc une forte résistance avec des pressions 

et des vitesses élevées. La circulation dans la chambre 

intervilleuse est profondément modifiée. 

Le placenta accreta n'est donc pas lié à une agressivité 
particulière de l'œuf mais essentiellement à une altération 
primitive - une incompétence - de la muqueuse utérine. En 
effet, le placenta accreta survient presque toujours : 
= sur une cicatrice utérine (avant tout de césarienne car c'est 

l'intervention de très loin la plus fréquente, mais aussi de 

curetage, de perforation, de résection de grossesse cornuale, 
de myomectomie, voire d'endométrite) car à ce niveau la 
muqueuse est plus mince ou absente; 

= sur le segment inférieur donc sur le placenta inséré bas 
antérieur (huit fois sur dix, peut-être à cause d'une fai- 
blesse particulière de l'endomètre à ce niveau, mais sur- 
tout parce que c'est la localisation habituelle des cicatrices 
de césarienne). 


Fréquence 


La fréquence du placenta accreta est de l'ordre de 0,5 pour 

1000 naissances (entre 1/500 et 1/2500 selon les publica- 

tions) et un facteur de risque (cicatrice) est présent dans 

95 % des cas. Cette fréquence varie un peu selon la défini- 

tion de l'accreta (définition clinique lors de la césarienne, 

échographique en prénatal ou anatomopathologique en cas 

d'hystérectomie). Mais, surtout, cette fréquence est crois- 

sante, étroitement corrélée à l'inflation des césariennes 

(20 % des naissances en France) et, selon l'American College 

of obstetriciens and gynecologists (ACOG) au Etats-Unis, 

aurait été multipliée par 10 au cours des 50 dernières années. 
En cas de placenta inséré bas (PIB), le risque augmente 

dramatiquement avec le nombre de cicatrices : 

= PIB après une césarienne antérieure = 3 % de placenta 
accreta ; 

= PIB après deux césariennes = 11 % de placenta accreta; 

= PIB après trois césariennes = 40 % de placenta accreta; 

= PIB après quatre césariennes = 60 % de placenta accreta. 


Cliniquement 


La première conséquence est une adhérence anormale du 
placenta, car il n'existe plus de plan de clivage pour la déli- 
vrance, et donc une rétention plus ou moins importante du 
placenta après l'accouchement : rétention totale ou réten- 
tion partielle d'un morceau de placenta qui s'est arraché. 
Il y a de grosses difficultés pour extraire manuellement ce 
placenta ou ce cotylédon car ça « colle » anormalement et il 
n'est pas toujours possible (ni même souhaitable) de récu- 
pérer la totalité du tissu placentaire. Mais cette rétention 
entraîne un défaut de rétraction de l'utérus et maintient 
ouverts des vaisseaux utéroplacentaires dans la cavité, d'où 
l'hémorragie. 

La séquence thérapeutique est souvent lourde : déli- 
vrance artificielle et révision(s) utérine(s), ligatures des 
vaisseaux utérins, embolisations. Parfois le placenta est 
laissé in situ avec surveillance au long cours jusqu'à sa 
résorption complète. L'échec, c'est-à-dire la persistance 
d'un saignement, imposera de façon plus ou moins urgente 
une hystérectomie d'hémostase. Le pronostic vital peut être 
en jeu. 
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Fig. 5.45 Aspects échographiques du lit vasculaire placentaire normal. a. Placenta antérieur normal a 7 mois et demi. On repére, de la sur- 
face vers la profondeur : la paroi musculaire maternelle (1), le myomètre (2) et la caduque basale (3) qui contient un réseau vasculaire important. 
ll existe une « caverne » placentaire normale (+) contenant des flux lents. La plaque basale (—) est intacte. b. Placenta antérieur normal à 7 mois et 
demi. Paroi musculaire maternelle (1), myomètre (2) et caduque basale (3) avec le réseau vasculaire du lit placentaire que l'on retrouve aussi dans le 
myomètre (4). c. Placenta antérieur normal à 5 mois. Grande lacune basale (basale) (+). On repère bien le myomètre (1), la caduque basale (2) et la 
plaque basale qui est intacte (3). d. Placenta antérieur normal à 4 mois et demi. Myomètre épais. Lit vasculaire placentaire (caduque et myomètre) 
d'aspect anarchique (1). Flux artériel dans la chambre intervilleuse (2) à 15-20 cm/s. 


Diagnostic échographique On recherchera patiemment et dès le 2° trimestre 
° ° ] i ¢ D 4 ( 7 

Comme indiqué ci-dessus, il existe presque toujours un (fi “te f ) : l er 

facteur de risque - une cicatrice - qui oriente l'examen etil = oS acunes intraplacentaires (fig. 5.46b a d) : 


- elles seraient le meilleur indice A ea pré- 
sentes dans près de 90 % des cas. Elles sont de nombre 
et de taille variables, inégales. Elles sont typiquement 
basales en regard de la zone accreta, mais peuvent être 
distribuées de façon aléatoire dans le placenta. Elles 
ont un contour irrégulier, non échogène, en carte 


est toujours souhaitable de connaître le type et la localisation 
de la cicatrice en récupérant les comptes rendus opératoires. 

L'étude échographique de la zone d'insertion sera donc très 
attentive, minutieuse, par voie abdominale et vaginale, en utili- 
sant le Doppler couleur. Les descriptions retrouvées dans la lit- 


térature laissent souvent un peu perplexe par leur imprécision 


ou leur manque de spécificité. De plus, l'interface normale entre géographique. P arfois, elles dessinent des à bandes 
le placenta et le myomètre présente des aspects assez variables, sombres» perp endiculaires, dans toute l'épaisseur, 
parfois inquiétants, souvent difficiles à interpréter (fig. 5.45). Con on peul le voir en IRM, 

Au total, la sensibilité de l'échographie est proche de 80 % en — ces lacunes OnE des flux lents en haute fré- 
présence de facteurs de risque (donc avec un examen déjà quence, parfois qualifiés de «veineux», turbulents. 
«orienté»), meilleure en cas de placenta antérieur que posté- Mais de tels flux sont normaux dans les « Doaa 
rieur, moins bonne si les facteurs de risque sont inconnus ou placentaires. L'étude Doppler des lacunes devient très 


négligés. L'IRM complémentaire, souvent demandée, n'est pas EAT a elle rep x des flux rap i i 
toujours contributive et même souvent décevante. TETEME pU SA MES SCORE Ces AC UNES ROLM EEN 
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Fig. 5.46 Aspects échographiques de placenta accreta (PIB + antécédents de césarienne). a. Segment inférieur d'un utérus cicatriciel. 
La limite basale est bien visible à gauche (a) mais présence d'une lacune basale à ce niveau. A droite (b), la limite basale s'interrompt avec une 
lacune qui s'étend dans le myomètre = accreta confirmé. b. Grandes lacunes basales (+) très suspectes. Irrégularité du mur vésical postérieur 
mais l'interruption du segment inférieur (—) est un artefact d'ombre acoustique. c. 1. Grandes lacunes placentaires (+) sur placenta recouvrant, 
presque pathognomonique d'un accreta. 2. Même observation que c1. Flux turbulents rapides dans les cavernes. d. 33 SA. Disparition du liseré 
hypo-échogène (entre les deux flèches) de la limite entre le placenta (P) et le myomètre (M). e. Placenta accreta (28 SA). Étude fine avec une 
sonde haute fréquence. La disparition de la caduque basale hypo-échogéne (—) entre le placenta (P) et le myomètre (M) est ici nette, sans 
atteinte de la séreuse (S). V : vessie. 
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Fig. 5.46 Suite. f. PIB recouvrant sur utérus cicatriciel. Suspicion de disparition de la caduque basale (1) et légère voussure vésicale (2). g. En (2), le 
myomètre est bien visible et il disparaît en (1). Ceci est suspect d'accreta mais non formel car une cicatrice segmentaire peut présenter un amincis- 
sement extrême. h. Absence de caduque basale (—) sur une cicatrice utérine. Lacunes hypo-échogènes (+) perpendiculaires dans toute l'épaisseur. 
i. Voie vaginale. Amincissement du myomètre sur 20 mm (=). j. 1. Invasion du myomètre (M) par le placenta (—). 2. Flux vasculaires anarchiques. 
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Fig. 5.46 Fin. k. Le myométre du segment inférieur semble de bonne épaisseur en A, mais il est traversé en B par un flux qui gagne la paroi vésicale. 
|. Placenta percreta (29 SA). Bombement placentaire (—) exophytique vers la vessie et vascularisation anarchique de la zone vésico-utérine. m. PIB 
recouvrant sur utérus cicatriciel. Echographie vaginale montrant un placenta percreta exophytique (=) hypervascularisé, à côté du ballonnet de 
la sonde vésicale (+). n. La bande claire de caduque basale est bien visible en A. Cette bande disparaît en B alors que le myométre s'amincit et le 
Doppler éclaire des flux perpendiculaires très suspects. On note aussi des bandes hypo-échogènes (+) comme on en voit en IRM. Source : fig.5.46c1 
et c2 de N. Pirot. 


n'y a jamais de flux artériel pulsatile dans la chambre 
intervilleuse (tout au plus une légère ondulation sys- 
tolique) et la vitesse ne dépasse pas 40-45 cm/s. Le 
flux pulsatile témoigne de l'ouverture anormale d'une 
artère myométriale non modifiée, 

- ces lacunes traduisent probablement le refoulement 
des villosités et le creusement de « vides » dans la masse 
intervilleuse par des flux artériels anormalement puis- 
sants. Elles sont un peu différentes des cavernes phy- 
siologiques qui ont des contours plus flous et arrondis 
et qui siègent plutôt au centre des cotylédons. Mais, 
comme tous les signes de placenta accreta, les lacunes 
sont inconstantes et peu spécifiques; 

la disparition de la limite entre placenta et myomètre 

(fig. 5.46a, d, e, f et h) : cette limite correspond théori- 

quement à la caduque basale (couche spongieuse) qui 

manque - par définition - dans le placenta accreta. 

Dans le placenta normal, elle est parfois soulignée par 

un liseré hypo-échogène qui siège sous l'image linéaire 

de la plaque basale et qui contient, en couleur, un réseau 
veineux souvent assez brillant. Cette limite disparaît mais 
ce signe n'a de valeur que si on peut la voir de part et 


d'autre du point suspect. En pratique, la visualisation de 
la caduque basale est très inconstante, soit parce que le 
placenta est trop distant (postérieur), mal orienté (latéral 
ou fondique), soit parce que cette couche est trop fine. 
En réalité, c'est surtout le flux vasculaire dans la caduque 
qui permet de se repérer avec une ligne de couleur che- 
minant sous la plaque basale, mais ce flux est inconstant 
d'un utérus à l'autre et d'un endroit à l'autre du placenta. 
Ces difficultés expliquent que ce signe échographique ne 
soit retrouvé que dans 65 % en cas de placenta accreta; 
l'amincissement ou pepe on du myomètre segmen- 
taire (fig. 5.46g à n) : le myomètre est envahi et son 
image ae Mais l'amincissement a peu de valeur car 
cela peut one iain seca la présence de la cicatrice 
utérine (voir cl e 2, Segment inférieur) donc ici; 
une ation des irrégularités, des excroissances 
de la ligne échogène externe du segment inférieur et de 
l'interface utérus-paroi vésicale, une irrégularité de la 
paroi vésicale elle-même (retrouvée dans 50 % des cas de 
placenta accreta), voire une extension de tissu placentaire 
dans la vessie traduisent un placenta percreta (fig. 5.4 
et m). Mais pour que ces anomalies soient détectables, il 
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faut que la vessie soit en réplétion suffisante pour dégager 

correctement le segment inférieur qui doit - idéalement — 

être perpendiculaire à l'axe des ultrasons; 

= en Doppler couleur (fig. 5.46c, j, k, l, m et n) des anoma- 
lies vasculaires sont retrouvées dans 70 % des cas à type 
de : 

— dilatations vasculaires au contact ou faisant saillie 

dans la vessie, 

— flux directs traversant perpendiculairement la limite 

placenta-myomètre, 

- flux rapides et pulsatiles dans le lit vasculaire 

placentaire ; 

Des images vasculaires inquiétantes peuvent aussi prove- 
nir de remaniements vasculaires à l'interface vésico-utérine, 
en cas de césarienne antérieure. 

Il n'y a malheureusement aucun signe échographique for- 
mel, le plus sensible et le plus spécifique étant la présence des 
cavernes vasculaires placentaires en particulier si elles sont 
nombreuses. L'association d'au moins deux signes échogra- 
phiques confortera une suspicion diagnostique. Toute inser- 
tion basse doit donc faire évoquer et rechercher un placenta 
accreta, surtout si l'insertion est antérieure et s'il y a un anté- 
cédent de césarienne. Toute insertion basse sur cicatrice 
de césarienne est un placenta accreta jusqu'à preuve du 
contraire (et la preuve est souvent difficile à faire...) et cela 
d'autant plus qu'il y a eu plusieurs césariennes. 

En fin de 1° trimestre, les signes précédemment 
décrits peuvent être retrouvés mais ne pourront être 
évocateurs qu'en cas d'utérus cicatriciel avec un placenta 
prævia. 


IRM 


L'IRM est proposée en cas de doute. Par rapport à l'écho- 
graphie, elle présente l'avantage de donner une vue glo- 
bale et, peut-être, une meilleure évaluation de l'extension 
extra-utérine. Son interprétation nécessite le concours d'un 
radiologue entraîné car la sémiologie peut parfois être assez 
fine. Son utilisation ne nécessite pas d'injection de gadoli- 
nium, des séquences morphologiques en pondération T2 
sont suffisantes. Les plans de coupe peuvent être placés per- 
pendiculairement à l'interface placenta-myomètre ou dans 
les plans habituels. Il est conseillé de réaliser l'examen avec 
la vessie en réplétion suffisante (mais pas excessive). 
Les inconvénients de l'TRM sont : 
= une moins bonne résolution spatiale que l'échographie; 
= surtout, l'absence de visualisation des flux sanguins en 
temps réel. 
Les éléments sémiologiques en IRM sont les suivants 
(fig. 5.47) : 
= confirmation de l'insertion basse du placenta, caractère 
recouvrant éventuel ; 
= aspect bosselé des contours externes de l'utérus au niveau de 
l'insertion placentaire, traduisant l'infiltration du myomètre; 
= interruption du liseré myométrial mais c'est un signe peu 
fiable car, en fin de grossesse et particulièrement au niveau 
d'une cicatrice segmentaire, le myomètre peut être «virtuel» ; 
= «bandes sombres » dans le placenta, perpendiculaires à 
la basale traduisant des flux sanguins anormaux. On rap- 
pelle pour les non-radiologues que pour faire une coupe 
d'IRM, il faut « exciter » les protons (atome d'hydrogène 
présents partout dans tous composants du corps humain) 


de la zone anatomique à explorer. Ensuite, il faut observer 
leur retour à l'état de base (« désexcitation » ou relaxation) 
qui produit un signal qu'on recueille après un certain 
temps. Si un proton qui a été « excité » n'est plus dans la 
zone anatomique au moment du recueil du signal, parce 
qu'il est dans une structure (le sang) qui circule trop vite 
par rapport à la séquence, cela se traduit sur l'image par 
un vide de signal (du noir) ; 

= aspect hétérogène du placenta correspondant aux lacunes 
observées en échographie; 

= présence d'une vascularisation anormale visible sous 
forme de zones linéaires en vide de signal (noire) dans 
l'interface utérus-vessie. 


Remarque 


La recherche d'une hématurie et une cystoscopie peuvent, en cas 
de doute, compléter le bilan et confirmer l'atteinte vésicale. 


In fine, quelle que soit la méthode, le diagnostic est 
difficile, presque toujours incertain et souvent porté par 
excès, mais il vaut mieux se réserver de bonnes surprises 
chirurgicales ! L'interprétation des images est également 
difficile mais l'argument n° 1 est leur siège sur une cica- 
trice utérine. Le principe de précaution trouve ici une 
application raisonnable et il faut modestement reconnaître 
que la main de l'accoucheur (ou de l'accoucheuse) reste 
encore une sorte de gold standard pour ce diagnostic, 
quand elle ne parvient pas à décoller le placenta inclus 
dans le myomètre, alors que se produit une hémorragie de 
la délivrance. 


Cordon ombilical 


Cordon normal 


Sauf en cas d'oligoamnios, le cordon est facilement 
repéré dans le liquide amniotique, pulsatile, en coupe 
ou en petits segments en raison de son trajet flexueux. 
L'utilisation du mode Doppler couleur permet évidem- 
ment de gagner du temps pour la localisation du cordon 
et surtout pour identifier rapidement le meilleur point 
de mesure, et le meilleur angle, pour la vélocimétrie des 
artères ombilicales (voir chapitre 7, Étude de l'artère 
ombilicale). La mesure de longueur du cordon n'est pas 
réalisable en pratique. Pour mémoire, le cordon mesure 
une cinquantaine de centimètres, il est considéré comme 
court en dessous de 30 cm et comme long au-dessus de 
70 cm. 

Le cordon présente une spiralisation — ou torsadement - 
plus ou moins marquée selon les grossesses et, a priori, cela 
n'a pas de signification pronostique, sauf en cas d'excès 
franc ou d'absence complète. La spiralisation est en partie la 
conséquence (et le reflet) de la motricité fœtale. Strong et al. 
ont défini un index de spiralisation du cordon (umbilical coi- 
ling index) qui est le rapport du nombre de spires sur la lon- 
gueur du cordon, ramené au centimètre : cet index devrait 
être compris entre 0,1 (10° percentile) et 0,3 (90° percentile), 
donc entre une et trois spires sur 10 cm. L'index peut être 
calculé à partir de la distance entre deux spires (donc de 
la longueur d'une spire), en faisant une moyenne de trois 
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Fig. 5.47 Placenta percreta vésical en IRM. a. Coupe sagittale, placenta inséré bas recouvrant, hétérogène avec bande sombre (—) perpendicu- 
laire a la plaque basale. b. Coupe axiale, placenta hétérogène, aspect bosselé des contours externes (—) traduisant l'envahissement du myomètre 
(et au-delà). c. Coupe coronale : vascularisation anormale de l'interface utérus—vessie sous forme d'irrégularités en hyposignal de la paroi vésicale 


traduisant un placenta percreta vésical. 


mesures dans trois secteurs différents, si possible. La recons- 
truction volumique avec Doppler couleur facilite beaucoup 
l'étude de la spiralisation (fig. 5.48a). 

Le cordon contient normalement une grosse veine 
autour de laquelle s'enroulent deux artères parallèles de plus 
faible calibre, accolées ou séparées de quelques millimètres 
(fig. 5.48b). Veine et artères subissent également un mou- 
vement global de torsade. Le plus souvent, l'enroulement 
des artères autour de la veine se fait dans le sens inverse des 
aiguilles d'une montre (spirale gauche, l'artère monte vers 
le haut et la gauche sur une coupe tangentielle à la surface 
cordonale la plus proche de l'observateur) mais cette obser- 
vation n'a pas d'implication pratique démontrée. 


La gelée de Wharton qui entoure les vaisseaux est 
échogène mais souvent peu abondante, soulignant simple- 
ment les contours des vaisseaux. Le diamètre du cordon 
(fig. 5.48b et c), au 3° trimestre, est en moyenne de 15 mm 
(entre 12 et 20 mm) et la surface de coupe de 180 mm’. 
La veine ombilicale mesure 6 à 8 mm de diamètre et les 
artères 2 à 3 mm. 

L'implantation (ou insertion) du cordon sur le pla- 
centa (fig. 5.49a à d) est plus facile à repérer sur un placenta 
antérieur ou latéral. Elle est habituellement centrale. Il est 
normal d'observer parfois une fusion des deux artères à ce 
niveau, dans les derniers centimètres : le compte des vais- 
seaux doit donc se faire en cordon libre ou, mieux encore, 
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Fig. 5.48 Cordon ombilical normal. a. Reconstruction volumique avec Doppler couleur. Cordon vu dans sa longueur. V : veine; A : artère. 
b. 32 SA. Coupes du cordon ombilical où on visualise les trois vaisseaux : les artères (>) et la veine ombilicale (+). c. Coupe transversale en Doppler 


couleur énergie. 


a l'implantation abdominale. Les deux artères sont encore 
plus facilement dégagées avec le Doppler couleur de part 
et d'autre de la vessie (voir fig. 6.108a). La recherche de 
l'implantation sur le placenta est nécessaire pour la cordo- 
centèse ou en cas de placenta bas inséré pour dépister une 
insertion vélamenteuse (voir plus bas). 

Le trajet du cordon nest pas systématisé mais on le 
retrouve logiquement devant la paroi thoraco-abdominale 
antérieure et devant la face, entre les membres. Il peut mar- 
quer des empreintes trompeuses sur la paroi abdominale ou 
la face. On observe parfois des manipulations du cordon 
par les mains fœtales ou encore des succions de celui-ci. 

L'implantation (ou insertion) abdominale du cordon, 
au niveau de l'ombilic foetal, doit être étudiée systémati- 
quement pour affirmer l'intégrité de la paroi abdominale. 
Sous la paroi, la veine ombilicale se coude et se dirige en 
haut et à droite jusqu à son trajet hépatique (voir cha- 
pitre 6, Vaisseaux afférents du foie) : ce segment vertical 
peut être déplacé vers le bas par une hépatomégalie. Les 
deux artères divergent vers le bas, de part et d'autre de la 
vessie, et peuvent s observer sur une coupe tangentielle à la 
paroi abdominale antérieure où le mode couleur les iden- 
tifie immédiatement. 


Anomalies du cordon 


Artère ombilicale unique (AOU) 


C'est l'anomalie la plus fréquente, de l'ordre de 1 % des 
nouveau-nés. Elle est plus fréquemment retrouvée en cas 
de grossesse gémellaire ou en présence d'une insertion véla- 
menteuse du cordon. 

Le diagnostic d'artère ombilicale unique est théorique- 
ment facile lors de l'examen systématique (fig. 5.50) : le cor- 
don ne contient que deux vaisseaux, il paraît trop « simple » 
à l'œil averti, l'artère unique étant souvent d'un calibre aug- 
menté. Des faux négatifs sont possibles : 

soit par erreur de coupe, on exige donc une coupe trans- 

versale stricte avec les deux artères côte à côte ou une 

coupe longitudinale avec les deux artères parallèles ; 

soit lorsqu'une des artères est partiellement hypopla- 

sique. 

On confirme le diagnostic par l'étude du trajet abdo- 
minal des artères ou on fait d'emblée l'étude à ce niveau : 
une coupe frontale de la vessie, associée à un éclairage en 
Doppler couleur, permet de repérer très rapidement les 
deux artères encadrant l'image vésicale. 
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Fig. 5.49 Implantation (ou insertion) placentaire du cordon. a. 33 SA. Cette image permet de localiser l'implantation centrale du cordon 
ombilical (=) sur le placenta (P). b. Le repérage est souvent difficile. Le mode Doppler couleur montre rapidement la divergence très caractéristique 
des vaisseaux a la base du cordon. c. Implantation latérale (=), presque marginale (ou insertion «en raquette»), en bordure du placenta (P). 
d. Insertion marginale et probablement vélamenteuse du cordon, avec certaines branches vasculaires qui cheminent dans les membranes (>). 
e. Insertion vélamenteuse du cordon. Rupture vasculaire (=) au cours du travail et hémorragie foetale mortelle. f. Insertion vélamenteuse du 


cordon. L'émergence du cordon (—) se fait à distance du placenta (P), au niveau des membranes. 
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Fig. 5.50 Artère ombilicale unique. a. Coupe transversale du cordon à 34 SA : artère unique (A) et veine (V). b. Trajet intra-abdominal à 24 SA: 


une seule artére cheminant a droite de la vessie (V). 


L'artère ombilicale unique constitue un marqueur pour 
de nombreuses anomalies foetales, mais c'est un marqueur 
«faible » (et même très faible) : 
= la mortalité périnatale et la prématurité sont globalement 
un peu augmentées dans ce groupe; 
= le retard de croissance et/ou les anomalies du Doppler 
ombilical sont plus fréquents (15 à 30 % des cas); 

= des malformations seraient associées avec une large 
fourchette de fréquence comprise entre 15 et 50 % des 
cas selon les sources : soit syndromes polymalformatifs 
majeurs et évidents (l'AOU passe au deuxième plan, 
parfois négligée), soit malformations isolées qu'il faut 
rechercher sans orientation très précise (génito-urinaires, 
cardiaques, squelettiques, digestives). 

Le diagnostic d'artère ombilicale unique impose donc un 
contrôle attentif de la morphologie fœtale, une surveillance 
de la croissance et du Doppler ombilical : 
= toute anomalie associée doit faire envisager une étude du 

car yotype ; 
= mais l'AOU isolée n'impose pas, pour la plupart des 

auteurs, la réalisation de ce caryotype car le pronostic 
rejoint celui des grossesses normales (comme pour tous 
les marqueurs faibles). 


Gros cordon 


Un gros cordon a un diamètre supérieur à 20 mm: 

= soit gros cordon isolé, sans anomalie fœtale (parfois 
macrosomie ou excès de liquide), par simple abondance 
de la gelée de Wharton, sans valeur péjorative ; 

= soit œdème diffus associé à une anasarque foetoplacen- 
taire ou à un STT; 

= soit œdème localisé (fig. 5.51) à la portion initiale du 
cordon, au voisinage de la paroi abdominale, parfois 
pseudo-kystique, pouvant correspondre à un défaut de 
fermeture de l'ouraque. 


Cordon « maigre » 


Au 3° trimestre, un cordon « maigre » a un diamètre inférieur 
à 12 mm, ou une surface de coupe inférieure à 120 mm°. Ces 
faibles mesures peuvent se retrouver sur l'ensemble du cor- 
don ou n apparaître que sur certains segments et coexister 
avec une insertion vélamenteuse. 





Fig. 5.51 Œdème du cordon. Gros cordon de 30 mm de diamètre. 
Artères et veine noyées dans l'œdème de la gelée de Wharton : cas 
rare d'œdème isolé sans autre anomalie et sans conséquence fœtale. 


Un calibre de cordon trop faible correspond habituel- 
lement à une insuffisance de la gelée de Wharton. Cette 
insuffisance a certainement une valeur d'alarme car elle 
accompagne souvent (cause ou conséquence ?) un RCIU. La 
gelée de Wharton protège très efficacement la circulation 
ombilicale, en particulier de la compression ou écrasement : 
son absence est associée à une augmentation de la morbidité 
fœtale et néonatale (oligoamnios, liquide méconial, souf- 
france per-partum, mort in utero). 


Nœuds du cordon 


Ils ne sont pas exceptionnels : environ 2 % des naissances. 
Pour faire un vrai nœud, il faut une boucle de cordon et un 
fœtus assez mobile mais pas trop gros pour passer dans la 
boucle. On estime généralement que les nœuds se nouent 
avant 4 mois. Un cordon long ou un excès de liquide amnio- 
tique seraient des éléments favorisants. 

Sans incidence pathologique démontrable, car ici aussi 
la gelée de Wharton protège bien les vaisseaux, le nœud du 
cordon (fig. 5.52a et b) donne une image de boucle serrée et 
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fixée : la veine y apparait a la fois en coupe longitudinale et 
transversale. En pratique, le diagnostic de certitude est dif- 
ficile entre un nœud véritable et une simple boucle ou un 
peloton «variqueux » de la veine ombilicale (fig. 5.52c). 

Un nœud est parfois retrouvé associé à une mort in 
utero. C'est toujours une explication facile mais il est dif- 
ficile d'établir une relation de cause à effet dans la mesure 
où cette particularité se rencontre dans des accouchements 
normaux. L'examen fœtopathologique peut apporter des 





arguments en montrant le caractère fixé du nœud avec 
diminution de la gelée de Wharton à ce niveau, une conges- 
tion veineuse en amont ou une thrombose veineuse. 


Anomalies de spiralisation 


Des anomalies de spiralisation - excès ou insuffisance — sont 
associées à une grande variété de pathologies : retards de 
croissance, morts in utero, prématurité, anomalie du rythme 
cardiaque foetal pendant le travail, et aussi anomalies chro- 


Fig. 5.52 Noeuds et varices du cordon. a, b. Noeud du cordon. 
Echographie postnatale en b. c. Varices du cordon (portion libre de la 
veine ombilicale). d, e. Varice de la veine ombilicale, dans son trajet 
abdominal. La dilatation veineuse atteint ici 18 mm, elle est isolée et 
le caryotype est normal. 
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mosomiques. Toutefois, il y a un biais de sélection évident 
car ces constatations ne sont jamais relevées quand la gros- 
sesse et l'accouchement se sont bien terminés. 

On conçoit facilement qu'un cordon non torsadé se retrouve 
dans les situations d'immobilisme (akinésie) foetal, qu'il soit 
primitif ou secondaire à une insuffisance de liquide amniotique 
(voir plus haut fig. 5.7b). À l'opposé, une spiralisation excessive 
peut probablement gêner la circulation foetoplacentaire. 


Thrombose et hématome du cordon 


L'hématome du cordon se constitue par l'extravasation du 
sang dans la gelée de Wharton. Sa fréquence est de 1/5000 
à 1/13 000 naissances. L'hématome se produit après la rup- 
ture d'une varice de la veine ombilicale ou à la suite d'une 
cordocentèse. Il peut aussi se produire spontanément (sou- 
vent associé à une mort fœtale dont il peut être la cause ou la 
conséquence), compliquer une thrombose ou un kyste cor- 
donal. L'aspect échographique est celui d'un épaississement 
échogène localisé du cordon. 
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Tumeurs du cordon 


Elles sont rares, représentées essentiellement par celles 
décrites ci-dessous. 


Kyste du cordon 

D'une fréquence de 3 % au 1° trimestre, il est plus rarement 

découvert en fin de grossesse. C'est un kyste de forme régu- 

lière, le plus souvent anéchogène, non pulsatile, situé entre 

les vaisseaux et pouvant siéger en tout point du cordon. On 

distingue deux Dies de kystes du cordon (fi: À 

, et VOL) | 

= le vrai kyste qui est un reliquat allantoïdien ou du canal 
omphalomésentérique. Il se situe généralement à l'extré- 
mité fœtale du cordon et disparaît souvent avant la fin du 
1° trimestre ; 

= le pseudo-kyste qui traduit la liquéfaction de la gelée de 
Wharton (voir fi 33b) et présente parfois un aspect 
multiloculaire. Il peut être très volumineux. 





Fig. 5.53 Kystes du cordon. a, b. Kyste allantoïdien, 13 SA et 4 jours : en a, au sein de la cavité amniotique, on met en évidence une coupe 
transversale de l'abdomen (A) embryonnaire et à distance une image anéchogène, kystique (=>); en b, en modifiant un peu le plan de coupe, on 
voit que cette formation kystique (—) se situe au niveau du cordon ombilical (CO); dans le cœlome extra-embryonnaire, on retrouve la vésicule 


ombilicale (VO). c. Double kyste à 21 SA (>). 
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Environ 20 % des kystes du cordon sont associés a des 
anomalies morphologiques (célosomies) ou chromoso- 
miques (trisomies 13 et 18), surtout lorsque le kyste per- 
siste pendant toute la grossesse. Il faut les distinguer d'un 
kyste de l'ouraque extériorisé au niveau de l'ombilic où 
la communication avec la vessie est parfois visible (voir 
fig. 14.43). 


Varices du cordon (umbilical vein varix ou umbilical cord varix) 
C'est une pathologie - ou une variante -— assez rare défi- 
nie par la dilatation pseudo-kystique de n'importe quel 
segment de la veine ombilicale. Le Doppler retrouve 
un flux turbulent en continuité avec celui de la veine 
ombilicale. 
Ce terme de varice recouvre deux réalités assez différentes : 
= les varices du cordon libre (fig. 5.52c), rares et de décou- 
verte fortuite car il faut «tomber dessus » lors d'un exa- 
men de surveillance. Elles sont plus souvent repérées 
quand elles siègent près de l'insertion abdominale ou de 
l'implantation placentaire. L'image est difficile à différen- 
cier d'un nœud ou d'un petit kyste ; 
= la dilatation ou varice de la veine ombilicale dans son tra- 
jet intra-abdominal (fig. 5.52d et e, et fig. 13.21e et f). On 
parle aussi de dilatation anévrysmale ou d'anévrysme de la 
veine ombilicale. C'est un probleme un peu plus fréquent. 
La veine ombilicale prend un aspect pseudo-kystique entre 
l'ombilic et le foie, sous la paroi. La dilatation est localisée : 
il ne s'agit pas d'une stase veineuse en amont d'une insuffi- 
sance cardiaque (le reste de la veine est normal, le débit et le 
calibre du canal d'Arantius sont normaux). Le diamètre de la 
«varice » est supérieur à 8 mm, en général 15 à 20 mm. Cette 
découverte invite à un examen complet du fœtus, cardiaque 
en particulier : si l'anomalie est isolée, le pronostic est bon. 
Le caryotype peut être discuté, mais surtout en cas d'anoma- 
lie associée (morphologique et biométrique). Quelques cas 
de mort fœtale in utero ont été décrits et attribués parfois à 
une thrombose de la veine ou à une insuffisance cardiaque 
(primitive ou secondaire ?). 


Hémangiome du cordon 

C'est une masse d'échostructure « solide », finement écho- 
gène, homogène ou discrètement hétérogène, à contours 
réguliers bien limités, parfois volumineuse, située près 
de l'insertion placentaire du cordon. Le Doppler note une 
hypervascularisation. Un retentissement foetal à type d'ana- 
sarque est possible, se rapprochant ainsi des complications 
du chorio-angiome placentaire. 


Tératome du cordon 

Exceptionnel, avec un grand polymorphisme d'expres- 
sion, de taille (2 à 20 cm) ou de siège. Il s'agit d'une masse 
appendue au cordon ombilical, d'échostructure hétérogène 
avec des plages liquidiennes et d'autres plus échogènes très 
vascularisées associées à des formations hyperéchogènes 
évoquant des calcifications. Des malformations associées 
sont retrouvées dans 50 % des cas essentiellement à type de 
célosomies. Le pronostic, foetal et néonatal, est lié aux mal- 
formations associées et non à la tumeur elle-même qui est 
toujours bénigne. 


Anomalies du trajet 
Insertion marginale et insertion vélamenteuse 


Ces deux types d'insertion placentaire résultent souvent 
d'une résorption placentaire asymétrique sur une placenta- 
tion initialement basse (fig. 5.39). 

On parle d'insertion marginale lorsque le cordon s'im- 
plante à la périphérie de la «galette» placentaire (pléonasme car 
placenta signifie «gâteau » en latin), à moins de 15 mm du bord 
(fig. 5.49c et d). On dit aussi que l'insertion est «en raquette», 
et cela concerne 2 à 10 % des grossesses (voir fig. 18.2 et 18.4). 

Parfois, les vaisseaux du cordon se divisent dans les 
membranes à distance du bord placentaire : c'est l'inser- 
tion vélamenteuse qui existe dans 1 % des grossesses, et 
même plus de 50 % en cas de grossesse gémellaire avec STT 
(fig. 5.49e et f). 

Une anomalie d'insertion doit donc être évoquée dans 
toute insertion basse non recouvrante car il existe un risque 
de procidence du cordon et surtout d'hémorragie (dite de 
Benckiser) par rupture d'un vaisseau cheminant avec les 
membranes dans l'aire de dilatation du col (vasa prævia) au 
cours de l'accouchement (fig. 5.49f). Si la rupture porte sur 
une branche artérielle ombilicale, le saignement peut être 
assez abondant pour entraîner une anémie fœtale aiguë et 
mortelle. Le diagnostic échographique peut être suspecté par 
la recherche de l'insertion placentaire par voie abdominale et 
confirmé par voie vaginale à l'aide du Doppler couleur. 

Rappelons qu'une hémorragie de Benckiser est également 
possible en cas de gros cotylédon accessoire ou de placenta 
bipartita si les vaisseaux reliant les deux parties placentaires 
cheminent à proximité du col puis dans l'aire de dilatation 
(voir plus haut fig. 5.15 et 5.16). 


Circulaires du cordon (nuchal cord) 


L'enroulement du cordon autour du cou constitue «le» circu- 
laire du cordon (5 à 15 % des accouchements). Lorsqu'il est serré 
ou double, et malgré son élasticité, il peut «retenir » le foetus, 
gêner sa progression en fin de travail, avec parfois des anomalies 
du rythme cardiaque foetal, et ensuite compliquer l'expulsion 
des épaules. C'est un automatisme de sage-femme et d'accou- 
cheur de vérifier, à la vue ou au doigt, qu'il n'y a pas un circulaire 
avant de dégager les épaules (dans ce cas, on le fait glisser ou on 
le sectionne immédiatement) : il n'y a donc jamais de problème 
sauf en cas d'accouchement solitaire sans assistance. 

Echographiquement, il est aisé de repérer le cordon pas- 
sant dans le sillon du cou, au niveau de la nuque et latérale- 
ment : il est assez fréquent (fig. 5.54a et b). Il est beaucoup 
plus difficile d'affirmer quil forme une boucle complète 
autour du cou car la face antérieure est rarement bien visible. 
Là encore, le Doppler couleur est une aide précieuse et des 
circulaires multiples sont parfois observés. 

Le circulaire du cordon entraîne rarement des compli- 
cations obstétricales, au regard de sa grande fréquence, et il 
est surtout dangereux d'alimenter des angoisses maternelles 
en soulignant cette situation. L'équipe obstétricale doit néa- 
moins être informée, surtout en cas de certitude de circulaire 
multiple, mais cette simple information augmente certaine- 
ment le risque de césarienne inutile... Un contrôle du cou 
du fœtus est cependant utile avant de tenter une version par 
manœuvre externe. 


Chapitre 5. Annexes du foetus : liquide amniotique et membranes, placenta et cordon ombilical 


Procubitus du cordon 


Pour le cordon ombilical, le procubitus (signifiant « couché 
devant ou en avant») désigne la présence d'une boucle en 
dessous de la présentation, en regard du col utérin, avant 
le début du travail et la rupture des membranes. On peut 
aussi parler de cordon previa. Cette situation expose au 
risque de procidence du cordon (procidence signifiant 
«tombé devant») lors de l'accouchement : le cordon des- 
cend dans le vagin, devant le foetus, avec l'écoulement du 
liquide amniotique (rupture de la poche des eaux) d'où un 
gros risque de compression et d'arrêt circulatoire, surtout si 
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le cordon s'extériorise. Il s'agit d'une des grandes urgences 
obstétricales qui impose, le plus souvent, une extraction 
rapide par césarienne. Chaque fois que la présentation est 
haute et mobile en début de travail, l'échographie abdomi- 
nale ou vaginale est une précaution utile pour dépister un 
procubitus (fig. 5.55a à c) ce qui permet de prévenir ou de se 


préparer à une procidence après rupture spontanée ou pro- 
voquée des membranes. En cas de découverte fortuite, en 
fin de grossesse, il est charitable et utile d'en avertir l'équipe 
obstétricale mais sans affoler la future maman car le phéno- 
mène est souvent transitoire. 





Fig. 5.54 Circulaires de cordon. a. Coupe frontale très latérale dans le sillon du cou. E : épaule; R : rachis. b. Coupe transversale antérieure 


montrant un circulaire, peut-être double. 








Fig. 5.55 Procubitus du cordon. a. Par voie abdominale, sur une pré- 
sentation transverse, le Doppler couleur repère facilement le cordon 
devant le col (C). b. Par voie vaginale, le cordon est sous la tête fœtale. 
Le placenta (P) inséré bas explique la situation du cordon : insertion sou- 
vent basse sur placenta inséré bas. c. Cordon ombilical praevia (34 SA). 
Entre la tête (T) et le col utérin (C) s'interpose une boucle du cordon 
ombilical. La coupe individualise uniquement la veine ombilicale (VO), 
les deux artères ne sont pas visibles sur ce cliché. 
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Liste des complements en ligne 


Des compléments numériques sont associés a ce chapitre. 
(Ils sont indiqués dans le texte par un picto E. Ils proposent 
des vidéos.) Pour voir ces compléments, connectez-vous sur 
http://www.emconsulte/e-complement/476352 et suivez les 
instructions. 


Vidéo 5.1 Membrane flottante dans le liquide amniotique. 


Vidéo 5.2 Flux sanguin dans une caverne placentaire. 
Vidéo 5.3 Flux sanguin dans un lac veineux marginal. 


Vidéo 5.4 Flux sanguin dans un lac veineux sous-chorial. 
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L'examen morphologique du foetus et le dépistage des mal- 
formations constituent l'aspect le plus spectaculaire - et 
le plus médiatisé - de l'échographie obstétricale. Mais ce 
n'est certainement pas le plus utile ou le plus rentable au 
regard d'autres apports décisifs de cette technique pour la 
surveillance prénatale (vitalité et croissance fœtale, liquide 
amniotique, présentation, insertion placentaire, grossesses 
gémellaires...). En effet, les anomalies morphologiques ne 
concernent qu'une a deux grossesses sur cent et, dans la 
majorité des cas, ce dépistage n'a aucune utilité «objective ». 
En effet, il s'agit le plus souvent d'anomalies mineures ou 
de malformations modérées dont le diagnostic in utero ne 
change rien à la prise en charge obstétricale. Mais ce sont 
parfois des malformations sévères de diagnostic difficile et 
de pronostic incertain : la banale et sympathique «écho » de 
dépistage bascule brutalement dans un autre monde fait de 
doutes et d'anxiété, de questions et de recherches fébriles sur 
Internet, de parcours médicaux plus ou moins chaotiques. 
La salle d'échographie est la porte d'entrée dans ce nouveau 
monde et il ne faut pas rater cette porte car elle conditionne 
techniquement et humainement la suite de l'épreuve. Il fau- 
dra souvent, pour une confirmation et des examens comple- 
mentaires, passer le relais à un centre de diagnostic prénatal 
et ce passage de relais doit être soigneusement accompagné. 
Par ailleurs, l'étude morphologique est une cible privilégiée 
pour des conflits médicolégaux et il convient de l'assumer 
avec une extrême rigueur et beaucoup de prudence. Cette 
extrême rigueur ne dispense pas d'une «extrême » gentil- 
lesse ni de patientes explications qui sont aussi la meilleure 
prévention des conflits (mais ce n'est pas tous les jours 
facile !). 


Principes généraux 


Dates des examens 


La période idéale pour l'étude morphologique du fœtus se 
situe vers 22 semaines d'aménorrhée (SA), entre 20 et 25 SA 
(voir chapitre 1, Indications et dates des examens échogra- 
phiques pendant la grossesse). 
Une étude précoce est également préconisée vers 12 SA, 
entre 11 et 13 SA et 6 jours (voir chapitre 4, Écho-anatomie 
embryonnaire) et il faudrait logiquement se servir de cet 
examen pour réaliser en même temps : 
= la datation de la grossesse (mesure de la longueur 
craniocaudale) ; 
= la mesure de la clarté nucale, principal facteur de risque 
d'anomalie chromosomique (dont l'augmentation n'est 
souvent que transitoire) ; 

= le dépistage des anomalies morphologiques majeures, 
notamment du pôle céphalique (ce qui permet de vali- 
der plus précocement une demande d'interruption de 
grossesse). 


Remarque 


Sans illusion, il faut admettre que cet examen «3 en 1» est 
parfaitement logique sur les plans scientifique et économique, 
mais qu'il est difficilement acceptable en pratique quotidienne 
car il faudrait patienter jusqu'à 2 mois et demi pour la première 


échographie. C'est un peu long car la confirmation diagnos- 
tique et la datation - sinon le sexe de l'enfant - sont «exigées » 
très précocément et toute règle serait facilement contournée. À 
cette difficulté psychologique, il faut ajouter l'absence de base 
réglementaire ou de cotation satisfaisante pour cette «écho- 
morpho» précoce. 

En cas d'obésité, il est également plus efficace de programmer 
l'étude morphologique beaucoup plus tôt et de la réaliser en 
une ou plusieurs séances, entre 13 et 16 SA, en combinant voie 
abdominale et voie vaginale. Il faut certainement s'adapter au 
problème de la grande obésité qui est de plus en plus fréquente 
et cette étude morphologique précoce constitue une fenêtre de 
tir qu'il ne faudrait pas négliger, avant que le foetus ne devienne 
inaccessible en deuxième partie de grossesse. 


L'étude est normalement complétée au 3° trimestre entre 
32 et 34 SA pour la recherche des anomalies à révélation 
parfois tardive (reins, ventricules cérébraux, cœur) et pour 
refaire un contrôle aussi complet que possible ce qui amé- 
liore l'efficacité du dépistage. 

12 SA, 22 SA et 32 SA sont donc les trois étapes à pri- 
vilégier pour l'échographie de dépistage, faciles à retenir 
et faciles à rappeler aux différents prescripteurs de cet 
examen. 


Logique du dépistage 

Par définition, le dépistage s'adresse à une population non 
ciblée, en l'absence de facteur de risque ou d'antécédent par- 
ticulier, et se réalise en pratique quotidienne en dehors d'un 
centre de référence. La rareté des anomalies est la première 
des difficultés. Si l'on annonce à l'aveugle que le foetus est 
morphologiquement normal, on a 98 chances sur 100 de ne 
pas se tromper. Cette rareté limite évidemment l'expérience 
de chaque opérateur. On peut très bien illustrer cela avec cette 
malformation redoutable et redoutée qu'est le spina bifida 
ouvert (myéloméningocèle). L'incidence de cette dysraphie 
se situe en France entre 1 et 5 cas pour 10000 naissances 
vivantes (voir chapitre 10, Pathologie du rachis foetal). Il s'agit 
en réalité d'une incidence «artificielle » à la naissance, corri- 
gée par le diagnostic anténatal (DAN) donc par l'échographie 
elle-même et par les interruptions de grossesse. La fréquence 
«naturelle» et historique s'établit plutôt entre 18 et 25 
pour 10000 (chiffres de 1980 selon EUROCAT) : c'est cette 
fréquence in utero que rencontre l'échographiste. Mais, même 
avec cette fréquence corrigée, un obstétricien qui ne surveille- 
rait que sa propre clientéle (par exemple, 200 a 250 grossesses 
par an) ne sera confronté au diagnostic qu'une fois tous les 2 
à 3 ans! On peut étendre ce raisonnement a la plupart des 
malformations sévères. 

Le dépistage doit être complet mais il faut être efficace 
car on ne dispose pas de deux heures pour chaque examen, 
on ne peut pas tout voir tout le temps... Le principe est 
donc de rechercher des critères ou «marqueurs de norma- 
lité» (il faut démontrer que le fœtus est «normal» et non 
l'inverse) étape par étape : si le critère est présent, on passe 
au suivant et s'il est absent, on cherche une anomalie. Sur le 
plan morphologique, les marqueurs de normalité sont des 
repères anatomiques dont on doit affirmer la présence et/ 
ou la bonne position et/ou la dimension normale et/ou la 
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forme normale. Le terme «normal» est ici utilisé au sens de 
«conforme à la norme» et non au sens médical d'absence 
de pathologie (et il vaut mieux l'éviter dans nos conclusions, 
en préférant un prudent «absence d'anomalie décelable » ou 
«structure d'aspect habituel», c'est-à-dire vue et apparue 
normale à l'examinateur). 


Remarque 


Ne pas se laisser trop impressionner par les observations 
détaillant des diagnostics extraordinaires sur des petits signes 
d'une infinie subtilité découverts sur des mesures infiniment 
petites, quelques jours après un rapport fécondant ! Certaines 
publications sont culpabilisantes pour l'échographiste de base, 
terrorisé à l'idée qu'il n'a pas tout vu et tout mesuré, après 
30 minutes d'examen chez sa patiente de 120 kg entourée 
de ses huit premiers enfants (dont le dernier qui pleure tout 
le temps) et d'une copine-qui-est-la-future-marraine, tout 
ce petit monde n'étant intéressé que par le sexe ou la photo 
3D (sauf peut-être, le petit dernier qui pleure tout le temps). 
D'année en année, l'examen s'est enrichi mais s'est aussi beau- 
coup compliqué sous la pression conjuguée du risque médico- 
légal et des super-experts de la spécialité. Il existe clairement 
deux types d'échographies (deux métiers ?), l'une et l'autre 
indispensables : 
= l'échographie de dépistage, la plus difficile et la plus dange- 
reuse car il faut être rapide mais efficace, en travaillant seul, 
dans un temps limité et dans un contexte souvent peu favo- 
rable à une activité purement médicale; 
= l'échographie de diagnostic (deuxième niveau), d'emblée 
médicalisée (on n'est plus là pour le spectacle) dans un centre 
de référence et la sécurité d'une confrontation diagnostique 
pluridisciplinaire. 


En pratique 


Avec l'expérience, on peut modestement proposer les règles 

suivantes : 

= être ordonné et suivre un plan, toujours le même et tou- 
jours y revenir quand on a dévié du chemin. Ce plan peut 
être un schéma mental ou reposer sur la check-list du 
compte rendu d'examen : 

— tour d'horizon rapide contrôlant l'activité cardiaque, 
la présentation, la quantité de liquide, la position du 
placenta et, avec ces éléments, on se fabrique l'image 
mentale du fœtus en 3D, cette image guidant la sonde 
pour la suite de l'examen, 

— biométrie (diamètre bipariétal, périmètre crânien, 
circonférence abdominale, fémur) qui permet un pre- 
mier balayage morphologique, 

— étude morphologique de haut en bas (tête et rachis, 
thorax puis abdomen, membres et extrémités), en 
recherchant à chaque étage les repères anatomiques 
et en « latéralisant» le foetus (il faut s'imaginer à la 
place du foetus pour bien identifier côté droit-côté 
gauche), 

— mesures complémentaires et Doppler selon les consta- 
tations précédentes ; 

= être «anticipatif». Il faut imaginer la structure avant 
qu elle se dévoile lors du déplacement de la sonde. C'est 
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alors la discordance entre ce qu'on avait anticipé et ce 
qu on voit qui attire l'attention; 

= être opportuniste. Les mouvements foetaux peuvent 
exposer puis dissimuler certains repères critiques : 
lorsque le foetus tourne le thorax ou le dos vers la sonde, 
il faut saisir immédiatement cette occasion d'une bonne 
étude des quatre cavités ou du rachis lombosacré (et des 
reins) car elle peut ne plus se représenter dans la suite de 
l'examen ; 

= être concentré, ne pas se laisser distraire. L'exercice est 
difficile, la responsabilité est lourde, les fautes d'inat- 
tention peuvent être gravement préjudiciables. Il faut 
faire comprendre à la patiente, et à son entourage, que 
l'on commence par un acte médical et que l'on reportera 
le commentaire, les explications, le « spectacle» en fin 
d'examen ; 

= toute anomalie doit faire rechercher une autre anoma- 
lie, et donc reprendre une étude morphologique appro- 
fondie et dirigée. 


Interprétation d'une image anormale 


Il ne s'agit pas d'un exercice solitaire. I] faut savoir s'entourer : 

= parfois d'un deuxième avis indépendant, indispensable si 
un diagnostic de malformation peut conduire à envisager 
une interruption de grossesse; 

= d'une discussion collégiale au sein de l'équipe obsté- 
tricopédiatrique, discussion parfois étendue au réseau 
périnatal; 

= d'un conseil génétique; 

= de bons correspondants spécialistes, en particulier car- 
diopédiatre, neuropédiatre, chirurgien infantile et neu- 
rochirurgien, nécessaires pour discuter et programmer la 
prise en charge postnatale; 

= et, chaque fois que possible, d'un système de liaison audio 
et vidéo, apte a la téléconférence, avec le centre pluri- 
disciplinaire de diagnostic prénatal (CPDPN) du réseau 
périnatal local. Sa réunion, généralement hebdomadaire, 

permet la télétransmission d'images et la discussion a 

distance. Elle évite ainsi, dans les cas simples, les déplace- 

ments consultatifs inutiles. 

L'exercice redevient un peu solitaire dans la recherche 
des informations pertinentes. La bibliothèque «en 
papier », personnelle ou universitaire, est largement 
remplacée par la recherche sur Internet. Largement 
mais pas totalement, car il est souvent plus facile et plus 
rapide de sortir le livre de référence qui nous est familier. 
Pour la navigation sur Internet, chacun a ses habitudes : 
une recherche avec un moteur généraliste type Google 
est toujours intéressante pour commencer mais le tri est 
difficile. Le deuxième niveau passe par Wikipédia, tou- 
jours très utile pour de l'information solide et classique 
(que chacun peut enrichir de manière participative). Le 
troisième niveau est celui des sites spécialisés qui sont 
référencés — de façon non exhaustive — dans la rubrique 
Pour en savoir plus en fin de chapitre (voir Sites Internet 
d'aide au DAN échographique). 

La numérisation et Internet apportent sur notre 
écran une gigantesque bibliothèque médicale avec la 
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petite échelle pour atteindre les rayons du haut et le 
petit bibliothécaire pour sortir, ranger, choisir ou trier... 
Avec un peu de chauvinisme de boutique, on rappellera 
qu'une grande partie du fond de littérature médicale 
de notre éditeur, en particulier l'énorme Encyclopédie 
médico-chirurgicale, et aussi de très nombreuses revues 
spécialisées sont accessibles (www.em-consulte.com) et 
exploitables via le moteur ClinicalKey. La bibliothèque et 
le petit bibliothécaire peuvent se déplacer partout, de la 
salle d'examen au secrétariat ou au bureau, dans le ventre 
de l'échographe et dans les nuages : l'exploitation de ces 
possibilités, en temps réel ou un peu différé, fait partie 
du travail de l'échographiste. 

Les forums de discussion sont encore une autre source 
d'aide a l'interprétation, avec une certaine lourdeur mais 
aussi l'intérêt du dialogue, de la confrontation d'idées. 
Le coup de téléphone au bon correspondant reste tou- 
jours une bonne façon de s'informer, sinon la rencontre 
directe. 


Attitude face à une anomalie 


Annoncer et expliquer une anomalie ne relève pas 
directement de la technique échographique. Il n'y a 
pas de règle car il n'y a pas la bonne façon d'annon- 
cer une mauvaise nouvelle. Il faut sans doute un peu 
d'expérience, beaucoup de bon sens, de sympathie ou 
d'empathie, et tenir compte de la psychologie un peu 
particulière de la femme enceinte, associant de façon 
quasi physiologique une hypersensibilité et une certaine 
labilité émotionnelle. 

Pour des raisons éthiques, et médicolégales, il est 
nécessaire de tout dire aux parents, même une mal- 
formation mineure, à condition qu'elle relève d'une 
pathologie. On pourrait souhaiter l'établissement d'un 
consensus sur ce qu il est utile ou inutile de dépister 
et de dire, mais cela serait en pratique bien difficile à 
expliquer aux parents (et poserait un délicat problème 
éthique à l'échographiste). 

S'il faut tout dire, il n'est pas nécessaire de le faire 
immédiatement. Il est parfois préférable d'exprimer un 
doute et de confirmer lors d'un deuxième examen, ce 
délai permettant de réfléchir et de programmer la suite 
des événements (consultations spécialisées, prélève- 
ments). La notion de temps est importante car ce temps 
permet une « maturation », psychologique et médicale, 
tant pour la patiente que pour l'équipe soignante. Mais 
prendre son temps ne signifie pas abandon et un contact 
étroit doit être maintenu : il faut rester disponible pour 
toute question présente ou à venir. 

Enfin, si l'interprétation peut être collégiale, l'annonce et 
l'explication d'une anomalie reposent sur un entretien sin- 
gulier entre le médecin responsable et les deux parents, en 
prenant son temps et en s'assurant que l'on a été bien com- 
pris. La cohérence du discours médical est un point essen- 
tiel. Le comportement initial influe largement sur la suite 
du vécu par les parents. Il faut bien sûr éviter les réactions 


horrifiées ou les condamnations hâtives et l'échographiste 
devrait plutôt se considérer comme l'avocat de la défense 
pour le fœtus en même temps que le «sachant» modeste (il 
y aura bien assez de procureurs et de juges en deuxième 
instance). 


Définition des plans de coupe 

échographique 

L'étude échographique du fœtus et des organes foetaux 

s'organise autour de trois plans de référence. Ce sont les 

plans utilisés en anatomie humaine (fig. 6.1), à savoir le 

plan transversal, le plan sagittal et le plan frontal, mais avec 

des fluctuations du vocabulaire qui provoquent parfois des 

incompréhensions : 

= le plan transversal ou axial est perpendiculaire au grand 
axe du tronc foetal (par exemple, la coupe du diamètre 
bipariétal). L'adjectif «axial» est peu utilisé par les ana- 
tomistes et il présente une certaine ambiguïté, car ce plan 
n'est pas dans l'axe mais perpendiculaire au grand axe. En 
anatomie, par rapport au corps étudié debout, c'est aussi 
le plan horizontal; 

= le plan sagittal est dans l'axe longitudinal et dans le 
sens antéropostérieur (par exemple, la coupe du profil 
au niveau de la face). Le plan sagittal central est aussi 
nommé plan médian et les plans parallèles doivent être 
désignés comme plans paramédians ; 

= le plan frontal ou coronal est perpendiculaire aux deux 
précédents (par exemple, le plan de coupe de la bifurca- 
tion de l'aorte abdominale). C'est le plan qui sépare une 
partie antérieure (ventrale) et une partie postérieure 

(dorsale) du corps. 

Exception notable, l'étude du cœur fœtal utilise habi- 
tuellement un référentiel un peu particulier à partir de 
l'axe du cœur (comme chez l'adulte) : les coupes longitu- 
dinales sagittales sont dites « grand axe», les coupes per- 
pendiculaires au grand axe sont logiquement (?) appelées 
«petit axe». Mais, la coupe de base est la coupe thoracique 
transversale produisant la coupe cardiaque dite « des 
4 cavités» (voir chapitre 12, Déroulement de l'examen 
échocardiographique). 





Fig. 6.1 Les trois plans de coupe de référence. Plan transversal (a), 
Sagittal (b) et frontal (c). 
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Présentations du foetus 


La « présentation » est le terme obstétrical pour désigner 
la partie du foetus en rapport avec le détroit supérieur du 
bassin maternel. Chaque présentation possède son repère 
(occiput pour la présentation céphalique normale, men- 
ton pour la face, sacrum pour le siege...). La « variété » 
de position indique l'orientation de la présentation (de 
son repère) : antérieure, postérieure, droite ou gauche. La 
présentation fœtale est habituellement figée à partir de 
7 mois et demi de grossesse, souvent plus tôt, mais parfois 
plus tard chez la multipare ou en cas d'excès de liquide 
amniotique. Habituellement, le dos du fœtus s'oriente 
du côté opposé au placenta. La clinique est théorique- 
ment suffisante pour déterminer la présentation mais 
les exceptions sont très fréquentes (obésité, hydramnios, 
gémellaire...). Au 2° trimestre, le foetus est très mobile, la 
présentation peut être notée mais cela n'a pas un intérêt 
majeur. 
Le type de présentation (fig. 6.2) et le côté du dos seront 
précisés ou confirmés lors de l'examen du 3° trimestre. Les 
présentations dystociques ou potentiellement dystociques 
(siège et transverse essentiellement) seront contrôlées vers 
35-36 SA pour programmer une éventuelle correction (ver- 
sion par manœuvre externe ou VME) ou les modalités de 
l'accouchement. Pendant le travail, l'échographie en salle 
de naissance ne peut remplacer un bon examen clinique. 
Néanmoins elle peut être précieuse pour guider la conduite 
obstétricale : 
= dépister ou confirmer une déflexion de la tête fœtale; 
= rechercher un procubitus du cordon avant rupture artifi- 
cielle des membranes sur une présentation haute; 
= apprécier la progression du mobile foetal et son 
engagement; 

= verifier la présentation du deuxième jumeau; 

= contrôler la variété de position avant une application de 
forceps. 


Présentation céphalique 


Présentation céphalique normale ou présentation 
du «sommet ». C'est la présentation la plus fréquente 
(plus de 95 %) et la plus favorable. La tête est en bas, en 
regard du détroit supérieur et le plus souvent la variété 
est OIGA (occipito-iliaque gauche antérieure). Si elle 
est encore haute, elle adopte souvent une position indif- 
férente ou neutre (c'est-à-dire ni franchement fléchie, 
ni défléchie, le diamètre occipito-frontal s'inscrivant 
dans le plan transversal ou horizontal). Quand elle 
commence à descendre dans le bassin («l'engagement » 
de la tête), la présentation va se fléchir, le menton se 
replie sur la poitrine, la région occipitale (le sommet) 
progresse en premier et la tête devient mal visible der- 
rière la symphyse. 

Présentation céphalique anormale. Il s'agit tou- 
jours d'une présentation céphalique dite « défléchie ». 
Au lieu de se fléchir, la tête se défléchit, le menton se 
relève et la face regarde plus ou moins vers le bas. Le 
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Fig. 6.2 Les présentations du fœtus. 1. Céphalique fléchie. 
2. Céphalique défléchie. 3. Siège complet. 4. Siège décomplété. 
5. Siège avec déflexion de la tête. 6. Transverse. 


phénomène peut être transitoire mais si la posture est 
permanente, elle se transformera en cours de travail en 
une présentation de la face (déflexion maximale) ou du 
front (déflexion moyenne). La présentation de la face 
est très rare (de l'ordre de 1 pour 1000 accouchements) 
et la voie basse est possible car dans cette position la 
tête présente des diamètres compatibles avec un bassin 
normal. En revanche, la présentation du front - plus 
fréquente que la précédente - est totalement dystocique 
sur le plan mécanique et conduit à la césarienne après 
confirmation du diagnostic. Échographiquement, la 
déflexion entraîne : 
= une difficulté évidente pour repérer la face qui est cachée 
par son orientation vers le bas; 
= le plan du bipariétal (et l'axe occipito-frontal) qui se pro- 
longe dans le plan du rachis dorsal; 
= l'incurvation prononcée vers l'arrière du rachis cervical 
(fig. 6.2 et 6.3). 
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Fig. 6.3 Déflexion de la téte foetale. Thorax a gauche, incurvation 
postérieure du rachis cervical, menton relevé. Loge thymique (+) bien 
exposée dans cette position, de méme que la trachée au niveau du 
cou (>). 


La déflexion de la tête fœtale est le plus souvent idio- 
pathique mais, par principe, elle doit faire rechercher une 
tumeur du cou. 


Présentation du siege 


Le foetus est en position longitudinale et le siège se présente 

au détroit supérieur. On parle aussi de présentation «poda- 

lique ». La fréquence est de 3 à 5 % des naissances uniques. 

On distingue (fig. 6.2) : 

= la présentation du siège complet avec les membres infé- 
rieurs fléchis (fœtus «assis en tailleur») et ce sont les 
pieds qui se présentent en premier ; 

= la présentation du siège décomplété (ou mode des 
fesses), membres inférieurs étendus en attelle devant le 
tronc (semi-décomplété si un seul membre est étendu) et 
présentation première des fesses et du sacrum. 

Le siège est une présentation à risque, sinon dystocique, 
mais ce risque est apprécié de façon très variable selon 
les auteurs et les pays (et les années !). Si l'on considère le 
«mobile » foetal, selon une ancienne expression, il s'agit 
de faire passer en premier la petite extrémité (le siège dont 
le périmetre est le plus petit et méme un peu réductible) et 
en dernier la grosse extrémité (la téte plus volumineuse et 
incompressible). C'est le processus inverse de l'accouche- 
ment habituel où l'engagement du pôle céphalique per- 
met de tester le passage, le dégagement dernier du tronc 
et du siège ne posant ensuite aucun problème. La grande 
crainte est ici que le siège se dégage mais qu'il se produise 
une «rétention de tête dernière », soit par disproportion 
céphalopelvienne, soit par relèvement du menton ou des 
bras, avec des conséquences dramatiques pour l'enfant (et 
aussi pour l'obstétricien). Les discussions autour de la voie 
d'accouchement sont aussi vives et sinon aussi anciennes 
que la querelle des gros-boutistes versus petits-boutistes des 
Voyages de Gulliver! 


La présentation du siége est le plus souvent accidentelle 
mais, parfois, elle est secondaire a une anomalie génant la 
rotation spontanée du foetus : malformation utérine surtout 
(utérus cloisonné ou unicorne), déformation de la cavité 
utérine (myome), hypotrophie utérine, oligoamnios, excep- 
tionnelle hydrocéphalie historique. 

La présentation du siège constitue globalement un sur- 
risque en termes de mortalité et de morbidité néonatales 
comme l'a montrée la très célèbre étude étasunienne de 
Hannah en 2000, étude qui a conduit à des protocoles de 
césariennes systématiques. Cette étude a été très critiquée 
pour sa méthodologie et pour ses conclusions. D'autres 
études, fondées sur les pratiques européennes ou fran- 
çaises, n'ont pas retrouvé cette augmentation du risque et 
actuellement la Haute Autorité de santé (2012) - comme 
de nombreux collèges de spécialistes (Collège national des 
gynécologues et obstétriciens français ou CNGOE, Société 
des obstétriciens et gynécologues du Canada ou SOGC) - 
confirme la possibilité d'un accouchement naturel si l'on 
prend les précautions suivantes : 
= souhait et accord de la future mère, évidemment après 

information (consentement éclairé), car c'est une colla- 

boration que l'on souhaite; 

= absence de déflexion de la tête vérifiée par échographie 
en début de travail; 

= pas d'obstacle mécanique après confrontation des men- 
surations céphaliques et de la pelvimétrie; 

= pas de macrosomie, ni de retard de croissance : pour de 

nombreuses équipes, poids foetal estimé (PFE) entre 2500 

et 3700 ou 3800 g; 
= siege décomplété (mode des fesses) : c'est un cinquième 

critère parfois demandé, par le CNGOF notamment mais 

pas par son homologue canadien (SOGC) ; 
= et il nous paraît raisonnable d'ajouter la disposition per- 
manente de l'échographe en salle de naissance. 

L'accouchement gémellaire fait souvent l'objet d'un 
protocole particulier (probleme du premier jumeau en 
présentation podalique). L'utérus cicatriciel n'est pas une 
contre-indication formelle a la voie basse. 

L'échographie est essentielle pour évaluer les élé- 
ments pronostiques de l'accouchement du siège, et donc 
le choix du mode d'accouchement (césarienne ou voie 
basse ?) : 
= les dimensions fœtales : estimation du poids et 

céphalométrie à confronter aux résultats des mesures 

du bassin (pelvimétrie). La radiopelvimétrie clas- 
sique, irradiante et imprécise, a fait place au scan- 
ner (scannopelvimétrie) qui est actuellement le gold 
standard. Le système EOS (acquisition simultanée 
de deux images radiographiques), peu irradiant et 
très performant, est encore faiblement répandu. De 
même, l'imagerie par résonance magnétique (IRM) 
est également très précise mais elle est un peu moins 
disponible et surtout plus lourde pour la femme 
enceinte (durée et claustrophobie) ; 

= la quantité de liquide amniotique : l'oligoamnios est un 
facteur défavorable sur le plan mécanique et fonctionnel 

(compression du cordon par exemple) ; 
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= un éventuel circulaire du cordon surtout s'il est double ou 
triple (gêne au dégagement de la tête) ; 

= la très rare déflexion primitive de la tête qui contre- 
indique un accouchement par voie basse. 

Il est possible de transformer une présentation du 
siège en une présentation céphalique en manipulant 
le foetus a travers la paroi abdominale. C'est la « ver- 
sion » par manœuvre externe que nous détaillons dans 
l'encadré 6.1. 


Remarque 


Contrairement à une idée trop répandue, jusque dans le 
milieu médical, la césarienne n'est pas la panacée de toutes 
les difficultés obstétricales. La césarienne banale et facile est 
un mythe dangereux. Non seulement cette intervention pré- 





Encadré 6.1 Version par manœuvre externe 


La version par manœuvre externe (VME) des présentations du siège 
permet de supprimer le risque médical et médicolégal de ce type 
d'accouchement, et donc de diminuer le nombre de césariennes 
prophylactiques. Après information et accord de la patiente, elle 
se pratique impérativement sous surveillance et sous guidage 
échographique, dans un environnement obstétrical permettant 
une extraction en urgence (si suspicion de souffrance fœtale qui 
est exceptionnelle). Un traitement tocolytique est souvent prescrit 
pour obtenir une bonne relaxation utérine. Sauf exception, une 
anesthésie ou une analgésie maternelles paraissent inutiles et 
à notre avis même dangereuses car elles pourraient conduire 
à faire la version «en force» sans la limitation par la douleur 
utérine. Le «vaccin anti-D» est systématique chez les femmes 
rhésus négatif lorsque l'on ignore le phénotype rhésus du fœtus 
ou si celui-ci est positif. 
Le protocole est le suivant : 
= la date de réalisation : on distingue habituellement les 
versions «précoces » (ou avant terme) entre 34 et 36 SA et 
les versions «a terme» entre 37 et 38 SA. Par expérience, le 
bon compromis se situe à la 36° SA. On peut avancer un peu 
la date chez la primipare et la reculer chez la multipare. II est 
toujours possible d'essayer plus tard, jusqu'au terme quand les 
conditions sont favorables (multiparité, utérus souple, liquide 
amniotique abondant); 
= les contre-indications : 
— utérus cicatriciel (contre-indication relative), 
— malformation utérine (également relative), 
— placenta inséré bas, recouvrant ou hémorragique (contre- 
indication évidente), 
— rupture des membranes (manœuvre souvent impossible 
+ risque de procidence), 
— grossesse multiple, 
— souffrance fœtale et toute fragilité fœtale; 
= les facteurs défavorables qui invitent à ne pas insister dans la 
tentative : 
— primiparité, 
— oligoamnios même modéré, 
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sente son propre risque chirurgical immédiat, mais elle crée 
des risques pour l'avenir : risque de désunion de cicatrice, 
risque de placenta accreta (voir chapitre 5, Placenta accreta). 
Enfin, l'extraction par voie haute est parfois difficile : inci- 
sion trop courte, rétraction utérine, rétention de la tête et 
risque neurologique cervical, etc. Les différentes études 
montrent que les traumatismes chez l'enfant sont loin d'être 
exceptionnels (plexus brachial et fracture humérale en par- 
ticulier). Il reste hélas la réalité médicolégale et le fumeux 
«principe de précaution » : dans les faits, la césarienne est 
aussi une protection contre les poursuites, même si elle est 
objectivement nuisible. Les poursuites sont fréquentes pour 
le non-recours à la césarienne ou pour des retards d'inter- 
vention, elles sont exceptionnelles pour césarienne inutile 
ou césarienne de convenance. 


— placenta antérieur qui gêne la palpation du fœtus, 

— obésité maternelle, 

— date trop avancée (liquide moins abondant); 

= un tour d'horizon échographique est un préalable 
indispensable : vitalité fœtale, contrôle de la présentation, 
quantité de liquide, position du placenta et du cordon. Il faut 
aussi penser à rechercher un obstacle à la rotation (cloison 
utérine, replis de membranes, très rarement fibrome), et un 
circulaire du cordon. La sonde d'échographie reste à portée 
de main (ou tenue par un aide) pendant toute la VME et 
permet de suivre la mobilisation du foetus ainsi que son rythme 
cardiaque ; 

= la technique (relaxation maternelle, toujours avec lenteur et 
douceur, sans forcer et sans douleur) en trois temps : 

— premier temps : désenclavement du siège du pelvis, c'est le 
temps essentiel, 

— deuxième temps : rotation du fœtus en remontant le siège 
d'une main et en abaissant la tête de l'autre (en pirouette 
avant le plus souvent, mais, en cas d'échec, on essayera en 
sens inverse, en back-flip), 

— troisième temps : amener la tête en bas, en regard du 
pelvis, et au besoin dépasser un peu la position d'équilibre 
pour que les membres inférieurs puissent se fléchir, ce qui 
stabilise la présentation; 

= un monitorage obstétrical de contrôle est réalisé après 
la manœuvre (surveillance des contractions et du rythme 
cardiaque foetal) ; 

= d'autres précautions, à visée médicolégales, sont indiquées 
de façon très variable selon les équipes : signature 
d'un document détaillant les risques et le protocole, 
monitorage du rythme cardiaque foetal (RCF) avant la 

VME, bilan préopératoire, mise à jeun, installation d'une 

vole veineuse, test de Kleihauer et monitorage du RCF le 

lendemain... 
Le résultat est variable selon l'expérience : succès de l'ordre de 
75 % chez la multipare, au maximum de 50 % chez la primipare. 
Remarque 1 : il existe des alternatives à la VME simple. Leur 
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Encadré 6.1 — Suite. 


efficacité et leur innocuité sont rarement évaluées. On propose 

parfois : 

= une méthode posturale : la position dite du « pont indien » qui 
a une réelle efficacité ; 

= des méthodes «douces» restant à valider : acupuncture, 
haptonomie, moxibustion, stimulation vibro-acoustique. 

Remarque 2 : l'intérêt de la version dépend étroitement de 

l'évaluation du risque présenté par l'accouchement du siège. 

Après la grande peur des années 2000 (étude controversée de 

Hannah qui poussait clairement à la césarienne systématique), 


Présentation transverse 


Lorsque ni la tête ni le siège ne se présentent au détroit 
supérieur, on parle de présentation transverse ou oblique 
(fig. 6.2). Si elle persiste, c'est une présentation totalement 
dystocique qui implique a priori une césarienne avant ou 
en début de travail, exceptionnellement une manœuvre de 
«grande extraction» par voie basse en fin de travail (saisie 
des pieds et traction vers le bas). L'échographie précisera si 
la tête est à gauche ou à droite et si le dos s'oriente vers le 
haut ou vers le bas. 

La présentation transverse se rencontre surtout dans les 
grands utérus «ronds» et hypotoniques des multipares, 
ou parfois en cas d'excès de liquide. Il convient également 
de rechercher : un placenta bas inséré, une malformation 
utérine (cloison fondique, utérus cordiforme), une tumeur 
prævia. 

Une VME peut être proposée (guidage échographique 
et même protocole que pour le siège). La manœuvre est 
théoriquement simple : remonter le siège et abaisser la tête. 
Le retour en transverse est fréquent, surtout quand la ver- 
sion a été facile, mais d'autres tentatives sont possibles. En 
raison de ces récidives, on s'efforce souvent de faire la ver- 
sion le plus tard possible, parfois avant un déclenchement 
programme. 


Étude échographique 
de l'extrémité céphalique et du cou 


Guide de l'examen échographique 
du pôle céphalique et du cou 


Anatomie 


Échographie de dépistage 

Crane 

= Forme ovoide réguliére et convexe. 

= Absence de défect. 

= Absence d'épaississement du tissu sous-cutané. 
Face 

= Lèvre supérieure continue. 

= Bouche fermée sans interposition permanente de la langue. 
=" Profil harmonieux (front, ensellure nasale, menton). 
= Présence des os propres du nez. 

= Globes oculaires symétriques. 

Encéphale 

= Symétrie des deux hémispheres cérébraux. 


la tendance est à considérer que l'accouchement par voie 
basse est presque toujours possible ce qui rend beaucoup 
moins intéressante la VME. Mais il y aura sans doute encore 
d'autres mouvements de balancier et les obstétriciens resteront 
toujours angoissés par la perspective d'une rétention de tête 
dernière. 

Remarque 3 : en cas de césarienne programmée, il est également 
recommandé de tenter une VME car la «grande extraction du 
siège », même à ventre ouvert, reste une manœuvre à risque. 


= Ligne médiane avec troisième ventricule fin et cavum du sep- 
tum pellucidum. 

= Ventricules latéraux et plexus choroïdes homogènes. 

= Au moins une scissure sylvienne. 

= Parenchyme cérébral d'aspect habituel. 

= Fosse cérébrale postérieure avec deux hémisphères cérébel- 
leux et un vermis visibles, grande citerne visible. 

Cou 

= Flexion-déflexion. 

= Tissu sous-cutané postérieur. 

= Pas de bombement antérieur. 


Échographie de diagnostic ou en cas d'anomalie 

suspectée 

Examen des structures médianes 

= Faux du cerveau : présence, continuité, déplacement. 

= Corps calleux : présence, complet, appréciation de la lon- 
gueur et de l'épaisseur, échogénicité. 

= Cavum du septum pellucidum : présence, taille. 

= Troisième ventricule : présence, taille, position, prolonge- 
ment postérosupérieur. 

= Région des noyaux gris centraux et pédoncules cérébraux : 
échogénicité. 

= En cas d'image additionnelle de la ligne médiane, préciser 
taille, échostructure, vascularisation, rapports. 

Examen des hémisphères cérébraux 

= Ventricules latéraux : morphologie, orientation des cornes 
frontales, taille des carrefours, aspect des plexus choroïdes. 

= Vallées sylviennes et sillons corticaux : aspect en rapport avec 
le terme. 

= Parenchyme cérébral : échogénicité, perte de substance, effet 
de masse. 

Examen de la fosse cérébrale postérieure 

= Vermis : morphologie, axe. 

= Hemispheres cérébelleux : morphologie, symétrie, échogénicité. 

= Quatrième ventricule : morphologie. 

= Grande citerne : présence, taille, kyste expansif, position de la 
tente du cervelet. 

= Tronc cérébral : morphologie. 

Examen complémentaire en cas de suspicion de dysmor- 

phie faciale 

= Présence des cristallins. 

= Palais : palais osseux postérieur en coupe transversale; aspect 
complet du palais en coupe sagittale médiane. 

= Etude des oreilles : morphologie et symétrie. 

Biométrie 

= Diamètre bipariétal (DBP) en millimètres et en percentile 
(d'après le Collège français d'échographie fœtale ou CFEF*). 

= Périmètre cephalique (PC) en millimetres et en percentile 
(d'après le CFEF). 
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= si aspect inhabituel : 
— distance interorbitaire ; 
— os propre du nez; 
— ventricules latéraux; 
- grande citerne postérieure ; 
— largeur transversale du cervelet. 
= Pour une échographie de diagnostic : 
— longueur du corps calleux ; 
— diamètre antéropostérieur du vermis cérébelleux. 


Images recommandées pour le compte rendu 


Examen de dépistage 

= Image de la mesure du DBP, marqueurs en place, et report sur 
courbe. 

= Image de la mesure du PC, marqueurs en place, et report sur 
courbe. 

= Image transversale du pôle céphalique passant par la fosse 
cérébrale postérieure. 

= Image d'une coupe frontale nez-lèvre supérieure. 


Examen de diagnostic (on ajoute) 
= Image du profil avec front, nez et menton. 
= Images du pôle céphalique : 
— coupe sagittale montrant le corps calleux; 
— coupe sagittale montrant la fosse cérébrale postérieure au 
niveau du vermis cérébelleux ; 
— coupe frontale antérieure montrant : cavum du septum pelluci- 
dum, genou du corps calleux, cornes frontales des ventricules; 
— coupe transversale passant par les ventricules latéraux avec 
mesure de la largeur du ventricule distal. 


En cas d'anomalie suspectée 
Tout cliché permettant d'étayer le diagnostic. 


* Les courbes du CFEF sont en 2020 les courbes de références à utiliser. 
L'utilisation des courbes Intergrowth-21st pour l'avenir est en discussion. 
Voir chapitre 7, Biométrie fœtale. 


Crane 


L'ébauche d'un contour osseux (pariétal) permet l'identi- 
fication et la mesure d'un diamètre céphalique transverse 
dès 8 SA. Dès la fin du 1‘ trimestre (voir fig. 4.29), le 
crâne forme sur la coupe transversale une image répon- 
dant à la définition géométrique d'un ovoide avec deux 
extrémités arrondies mais des rayons de courbure diffé- 
rents, plus grand en arrière (occiput, gros bout de l'œuf) 
qu'en avant (front, petit bout). Ce schéma perdure pen- 
dant toute la grossesse avec de légères variations inter- 
individuelles ou positionnelles, mais le contour reste 
toujours régulièrement arrondi. La notion de «bosse » 
frontale est très ambigué car il n'y a pas, sur un crâne 
normal, de bosse osseuse : cette bosse désigne simple- 
ment la région latérale de l'écaille frontale qui peut être 
un peu plus saillante en fin de grossesse mais sans modi- 
fier la forme générale. 

Le balayage transversal permet de s'assurer que le 
contour céphalique est partout convexe, toute zone 
plane ou concave étant a priori suspecte, et quil n'y a 
pas de défect en dehors des sutures et des fontanelles. 
En coupe frontale, la voûte cranienne présente un 


contour remarquablement circulaire, reposant sur la 
base du crane. 

Les pièces osseuses sont séparées par les sutures et 
les fontanelles (fig. 6.4 et voir fig. 8.12c), mieux visibles 
quand le faisceau ultrasonore est tangentiel à la voûte ou 
en utilisant l'artifice du mode 3D (VCI-C) : la suture sagit- 
tale présente la grande fontanelle antérieure (ou bregma), 
qu'on doit utiliser en priorité pour explorer le cerveau 
dans les plans frontaux et sagittaux, et la petite fontanelle 
postérieure (ou lambda) beaucoup moins large et utile. 
Latéralement et un peu en avant, a l'union des écailles 
frontale, pariétale et temporale, on trouve la fontanelle du 
ptérion très utile pour étudier l'artère cérébrale moyenne 
(voir plus loin fig. 6.37) ou le ventricule cérébral proximal. 
Il existe en arrière une autre fontanelle avec l'os occipital, 
l'astérion, utilisée pour aborder le sinus transverse et la 
tente du cervelet. 

Le revêtement cutané s'individualise, en haute fré- 
quence, dès la fin de la période embryonnaire. Son 
épaisseur (peau + tissu sous-cutané) atteint 2 à 3 mm à 
terme. Elle ne doit pas dépasser 6 mm, en particulier au 
2° trimestre où on doit l'évaluer au niveau de l'écaille occi- 
pitale, sur une coupe transversale oblique passant par le 
cavum du septum pellucidum, les pédoncules cérébraux et 
le cervelet : c'est un marqueur de trisomie 21 (voir fig. 7.30, 
fig. 9.36b et fig. 16.15). Les cheveux sont souvent bien 
visibles en fin de grossesse, au niveau occipital, formant un 
double contour irrégulier ou des images «en flammèches » 
(fig. 6.5). 

Les variations de la forme générale du crâne sont le plus 
souvent physiologiques, réalisant soit la brachycéphalie 
avec un crane large et court dans le sens antéropostérieur, 
soit la dolichocéphalie avec un crâne allongé et étroit 
(voir fig. 8.1). Ces variations peuvent amener à nuancer 
l'interprétation du diamètre bipariétal et peuvent s'objec- 
tiver par le calcul de l'index céphalique (voir chapitre 7, 
Biométrie fœtale). Ces variations de forme du crâne 
peuvent être : 
= constitutionnelles, par variation interindividuelle ou 

facteur génétique (plus arrondi chez les Asiatiques, plus 

allongé chez les Noirs, entre les deux pour les Cauca- 
siens, mais sans influence significative sur nos tables de 
mesure) ; 

= acquises, par modelage du crâne, en particulier en cas 
de présentation du siège ou d'oligoamnios important 
qui provoquent souvent une dolichocéphalie, ou en cas 
de pathologies osseuses à type d'ostéogenèse imparfaite 

(voir fig. 8.12a et fig. 15.13a); 
= le témoin d'une fermeture prématurée des fontanelles 

dans le cadre de craniosynostose comme le crâne en 

trèfle (voir fig. 8.12b et d); 
= un signe d'appel de dysraphie spinale ouverte en pré- 

sence d'un feston frontal ou lemon sign (voir fig. 8.12g et 

fig. 10.15b à d). 


Face 


L'étude de la face peut être détaillée correctement à 
partir de 3 mois et demi. Néanmoins, dès 12-13 SA 
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Fig. 6.4 Crane foetal. a. Mode VCI-C (coupe épaisse et mode osseux), a 4 mois, sur le côté du crâne : les sutures sont bien visibles avec le 
bregma (—) au sommet et le ptérion (+) latéralement. On ne voit ni le lambda, ni l'astérion car la tête est légèrement tournée vers l'observateur. 
b. 20 SA. Reconstruction volumique mode osseux des os du crâne et des sutures. F : os frontal; P : os pariétal; T : os temporal; — : suture coro- 
nale. c. Mode VCI-C à 4 mois sur l'occiput : le lambda (x), repère essentiel pour les accoucheurs, entre l'écaille occipitale (O) et les pariétaux (P). 
d. Grande fontanelle (antérieure) ou fontanelle bregmatique (29 SA). Reconstruction volumique du bregma (+) en mode osseux. Noter la large 
ouverture (normale) de cette fontanelle à 6 mois de grossesse. 





Fig. 6.5 Cheveux. a. Surface occipitale, 33 SA. Image des cheveux formant des flammèches flottantes (—) dans le liquide amniotique. b. Coupe 
tangentielle de la région occipitale du crâne. 33 SA. Images en flammèches des cheveux (—). 
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(écho-morpho précoce), des critères de normalité peuvent 
être recherchés (fig. 6.6) : sur la coupe sagittale, l'étude du 
profil doit montrer la ligne du front suivie de l'ensellure 
nasale, formant un «S» harmonieux, sans bombement 
exagéré ni méplat. On note également la présence des os 
propres du nez, du palais (plus précisément les processus 
palatins du maxillaire supérieur), et la position du men- 
ton. Sur une coupe frontale, réalisable dans de bonnes 
conditions d'examen, on peut visualiser les globes ocu- 
laires et les cristallins, le triangle rétronasal, la lèvre supé- 
rieure et l'incisure centrale de la mandibule. 

Mais c'est aux 2° et 3° trimestres que l'étude de la face 
est la plus performante. Elle s'effectue selon les trois 
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plans habituels mais se trouve souvent limitée, surtout 
en fin de grossesse, par l'orientation de la tête, l'inter- 
position des avant-bras et des mains, l'insuffisance de 
liquide amniotique. Quand on en dispose, le mode 
3D-4D « surface » permet un gain de temps évident 
sur un fœtus coopérant (fig. 6.7a, b, d et e) car il four- 
nit une «synthèse » immédiate de l'étude de la face. 
Mais les circonstances ne sont pas toujours favorables 
(fig. 6.7c) pour obtenir une reconstruction volumique 
satisfaisante. 

Il n'y a pas de marqueurs de normalité (repères ou 
mesures) qui soient à la fois fiables et pratiques, comme 
nous le verrons plus loin. De même, on sera très prudent 





Fig. 6.6 Etude de la face au 1° trimestre. a. Profil (13 SA). Coupe très légèrement paramédiane de la tête embryonnaire vue de profil. Image 
figée lors de la déglutition. La bouche est entrouverte. Le processus palatin (=) du maxillaire supérieur est bien visible, sans solution de continuité. 
La langue (L) est en position habituelle. PC : plexus choroide; N : nez (ensellure nasale normale et os propre du nez visibles); M : menton (pas de 
rétro- ou de prognathisme). b. Cristallins (13 SA). Coupe frontale passant par les orbites qui commencent à s'ossifier. Les cristallins (=), échogènes, 
sont visibles au centre des orbites et témoignent de la présence des yeux dans les globes oculaires. c. Triangle rétronasal (13 SA et 3 jours). Le plan 
de coupe frontal est très antérieur. Il permet de distinguer une forme triangulaire délimitée à sa base par les processus palatins du maxillaire (1), 
latéralement par les branches montantes du maxillaire (2), le sommet étant formé par l'accolement des os propres du nez (3). Une anomalie de 
l'angle supérieur peut traduire une absence, une hypoplasie d'un ou des deux os. La partie antérieure de la mandibule n'est pas ossifiée a cet âge 
de grossesse. Il existe ainsi une «fente » mandibulaire centrale (=) rompant l'arrondi de la mâchoire inférieure. L'absence de ce mandibular gap est 
en faveur d'un rétrognathisme. d. Coupe frontale de la face a 12,5 SA. La bouche (+) est légèrement ouverte. On peut noter qu'il n'existe pas de 
solution de continuité au niveau des lévres (>). Le nez est un peu en arriére de ce plan frontal. Le menton est visible avec la « fente » mandibulaire 
centrale (—). 
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Fig. 6.7 Face fœtale en reconstruction volumique mode surface. a. 33 SA. Évidence immédiate = nez et bouche normaux. b. Grâce à 
un logiciel dédié, les traits de ce foetus sont ici parfaitement dessinés. c. 23 SA. Evidence immédiate = mauvaise volonté ou gros chagrin ! 
d. Reconstruction à partir d'une coupe de profil, parfaite et sans interposition. On peut donc rapidement s'assurer de la normalité du nez, 
de la bouche et des lèvres qui sont parfaitement dessinées, de la position du menton. Les paupières des yeux sont également visibles mais 
ceci ne préjuge pas de la normalité oculaire. En 2D, le plan de coupe un peu oblique sur les orbites donne une fausse impression d'asymétrie. 
e. 29 SA, mode volumique. Foetus bien élevé dissimulant un bâillement ! Mais l'observateur a saisi l'essentiel : intégrité de la bouche et des 


mains. 


dans l'évaluation subjective de la qualité d'un profil 
ou de l'esthétique d'une reconstitution 3D de la face. 
L'échographie n'est pas un concours de beauté, les 
variations interindividuelles ou ethniques peuvent étre 
importantes, un déplacement de quelques millimetres 
du plan de coupe - ou de son orientation — peut rendre 
un menton «fuyant» ou un front «bombé». Le diagnos- 
tic (le délit?) de faciès anormal ne sera porté qu'avec 
circonspection, sauf situation caricaturale, et en complé- 
ment d'anomalies objectives en se rappelant que très 
souvent la face est le reflet du cerveau, notamment de son 
clivage antérieur. 


La coupe sagittale médiane (fig. 6.8), si elle est la plus 
spectaculaire, n'est sans doute pas la plus informative. Par 
exemple, une coupe parfaitement médiane peut passer à 
côté d'une fente labiale unilatérale. Le mode volumique tri- 
plan permet aussi de produire une coupe de profil intéres- 
sante (voir fig. 1.20d). 

Cette coupe sagittale médiane est donc celle du profil 
fœtal (front, ensellure nasale, nez, lèvres, menton) et elle 
peut permettre l'étude de la cavité buccale (langue, palais, 
voile et oropharynx) lors des mouvements d'ouverture 
(bâillements) et de déglutition. La mesure des os propres 
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Fig. 6.8 Profil foetal. a. Profil foetal (18 SA). Coupe sagittale permettant de voir : 1. os propre du nez; 2. vomer; 3. processus palatin du maxillaire 
supérieur; 4. mandibule; 5. sohénoide; 6. os occipital (partie basilaire). Le plan de coupe est strictement sagittal puisque l'on voit aussi sur le même 
plan le genou du corps calleux (CC) au-dessus du cavum du septum pellucidum, le diencéphale (D), le tronc cérébral (TC) et le vermis cérébelleux 
(V). b. Profil normal (28 SA) : le front n'est pas bombé, l'ensellure nasale n'est pas creusée et l'os du nez est mesurable, la lèvre supérieure est assez 
longue, les lèvres sont entrouvertes découvrant la pointe de langue (+) au niveau de la partie antérieure du maxillaire supérieur (—), le menton est 
dessiné en avant de la verticale du front. c. Langue (33 SA) : l'observation en temps réel montre qu'il s'agit d'une protrusion active et normale de 


la langue (—), différente d'une protrusion passive (permanente). 


du nez s'effectue dans ce plan, avec un abord le plus ortho- 
gonal possible, en agrandissant l'image sur la région nasale. 
Le profil «moyen » présente les quelques caractéristiques 
suivantes, dont on souligne encore le caractère subjectif 


(fig. 6.8b) : 

= courbure du front ni trop bombée, ni trop plate. Le bas 
de l'écaille frontale est habituellement rectiligne ce qui 
permet de tracer facilement la ligne frontale (fig. 6.9) ; 

= ensellure nasale présente mais discrète. Le creusement de 
l'ensellure est surtout en rapport avec le bombement plus 
ou moins important du front; 

= philtrum (fossette médiane entre le bas de la cloison nasale 
et le bord de la lèvre) d'aspect habituel, rectiligne et court; 

= sous le philtrum, coupe dessinant les deux lèvres fer- 
mées ou se fermant, sans interposition permanente 
de la langue : la pointe de la langue reste en arrière du 


bord postérieur du maxillaire supérieur. La protrusion 

de la langue est normale quand elle est intermittente 

(fig. 6.8c) et fait partie de l'activité motrice nécessaire au 

développement; 
= menton dessiné, un peu fuyant, légèrement en retrait de 

la lèvre inférieure mais la pointe du menton ne recule pas 
en arrière du plan osseux du maxillaire supérieur ou de la 
droite tangente au bas de l'os frontal. 

En arrière du profil, la coupe médiane visualise le mas- 
sif facial moyen avec, derrière la lèvre supérieure, le bord 
antérieur du maxillaire qui forme un écho osseux très bril- 
lant, parfois linéaire et vertical. Cet écho se prolonge vers 
l'arrière par le palais dur (processus palatin) formant une 
structure échogène rectangulaire, au-dessus de la langue. Le 
massif facial siège normalement en avant de la ligne fron- 
tale ou de la ligne front-menton. Le palais osseux est parfois 
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peu visible sur une coupe strictement médiane car ses deux 
parties ne se sont pas encore soudées. Sur le palais osseux, 
un peu en arrière, monte une crête osseuse un peu moins 
échogene, avec une légere angulation par rapport au palais 
(fig. 6.9a) : il s'agit du vomer, os plat et fin qui forme la partie 
inférieure et postérieure de la cloison nasale. 

Plusieurs mesures «objectives » sont proposées pour 
définir le profil normal : l'angle frontomaxillaire (fig. 6.9a), 
l'angle facial supérieur ou l'angle facial inférieur (fig. 6.9b). 
Le choix des repères est souvent imprécis (peau ou os), 
le plan ou l'axe de la coupe est très variable, les repères 
eux-mêmes sont rarement géométriques et adaptés à un 
calcul d'angle. L'ensemble aboutit à des mesures dangereu- 
sement imprécises et tout aussi subjectives. En pratique, les 
anomalies du profil sont soit caricaturales, évidentes et donc 
significatives sans aucune mesure (voir chapitre 9, Anoma- 
lies du profil foetal et du nez et fig. 16.24a), soit discrètes et 
non significatives en l'absence d'autre anomalie (marqueur 


faible). 


En balayage transversal 


Le balayage transversal descendant de la face découvre 

successivement : 

= le front, avec une ligne arrondie régulière, souvent par- 
tiellement cachée par la réfraction ; 

= les deux orbites (fig. 6.10a) arrondies et de même dia- 
mètre (symétriques). L'évaluation subjective est habi- 
tuellement suffisante pour dépister un écart orbitaire 
anormal, mais le doute impose la mesure du diamètre 
interorbitaire en rapportant cette mesure à celle du DBP 
(voir fig. 7.14 et tableau 7.10); 

= les yeux contenant en avant l'écho linéaire ou ovalaire 
du cristallin (fig. 6.10a). En basculant la coupe laté- 
ralement, on peut retrouver, au 2° trimestre, l'écho du 
canal de Cloquet (secondaire à l'atrophie de la portion 
vitréenne de l'artère hyaloidienne) en arrière du cris- 
tallin et se dirigeant vers la zone centrale de la rétine 
(fig. 6.10b et c). Dans de bonnes conditions, le nerf 
optique est repérable dans sa traversée de la scléro- 
tique, en arrière et un peu en dedans du milieu, for- 


mant une petite zone hypo-échogène tubulaire dans la 

paroi du globe (fig. 6.10d). Les cils peuvent également 

être observés, se dressant en avant de la bande plus ou 
moins échogène des paupières (fig. 6.10d). Ceci est 
sans intérêt en pratique courante mais des cils anorma- 
lement longs sont décrits dans le syndrome de Cornelia 
de Lange (!); 

= le nez ou pyramide nasale (fig. 6.11a) avec les orifices 
narinaires symétriques, bordés par la saillie des deux 
joues, également symétriques. Dans ce même plan, le 

Doppler couleur montre les flux de liquide dans les fosses 

nasales (fig. 6.11b et voir fig. 9.35a), confirmant la per- 

méabilité des choanes; 

= la lèvre supérieure (fig. 6.12a), continue mais creusée 
d'une petite fossette médiane (bord inférieur du philtrum 
ou arc de Cupidon), recouvrant l'arc osseux du maxil- 
laire supérieur (fig. 6.12b) (alvéoles dentaires) en arrière 
duquel se devine la langue (fig. 6.12c) repérée par ses 
petits mouvements de rétraction postérieure; 

= le palais : le bord postérieur du palais osseux (palais 
dur) est visible sous la forme d'une bande échogène 

(fig. 6.13a), épaisse, liée a la différence d'impédance 

acoustique entre le palais osseux et le voile du palais 

(palais mou). Son intégrité traduit l'absence de fente du 

palais secondaire osseux. En mode 2D, il faut une coupe 

transverse (horizontale) de la cavité buccale repérée par 
l'image de la langue. De part et d'autre de l'écho du palais 
osseux, on met en évidence une zone échogène arrondie 
qui correspond au processus ptérygoïde de l'os sphénoïde, 
ce qui permet de distinguer le palais du bord postérieur 

de la langue. Avec un peu de chance ou de patience, il 

est parfois possible d'obtenir des images intéressantes du 

palais en mode volumique surface au travers de la bouche 
ouverte du foetus (fig. 6.13b) ; 

= l'arc osseux de la mandibule termine le balayage trans- 
versal de la face. 

Certains enfin reconstruisent avec une relative facilité 
(et dextérité) à partir d'une coupe sagittale mode osseux les 
différentes structures osseuses de la face et notamment le 
palais (voir chapitre 9). 





Fig. 6.9 Profil foetal - mesures d'angles. a. Mesure de l'angle frontomaxillaire (24 SA). Coupe de profil. L'angle est délimité par un axe tangent 
à l'os frontal et par un axe tangent au palais. Attention à ne pas confondre le palais et le vomer (—) : normal inférieur à 85°. b. Angle facial supé- 
rieur : normal environ 130° (en rouge). Angle facial inférieur : normal environ 64-68° (en bleu). 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 


rieure : écho du canal de Cloquet (=). c. 23 SA. Coupe transversale d'une orbite montrant le canal de Cloquet (—) inséré à la face postérieure du 
cristallin (+). d. 25 SA. Coupe transversale passant au centre de l'œil au travers du corps vitré. Le bord postérieur du cristallin (x) se prolonge vers 
la rétine par le canal de Cloquet (=). Le nerf optique (NO), hypo-échogéne traverse la sclérotique (S). Quelques cils (C) sont également visibles. 


Fig. 6.11 Nez. a. 32 SA. Coupe transversale passant par le bas de la pyramide nasale (avec les orifices narinaires) et les joues, alvéoles dentaires 
en arriére. b. 24 SA. Coupe transversale et oblique au niveau des fosses nasales. Flux narinaire vu en Doppler couleur montrant la perméabilité 
des choanes (—). 
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Fig. 6.12 Lèvre supérieure, langue, maxillaire. a. 23 SA. Coupe transversale de la face passant par le bas de la lèvre supérieure (arc de Cupi- 
don), sous le plan du maxillaire : fossette médiane du philtrum (—) et langue (+) bien visible en arrière. b. 26 SA. Coupe transversale de la partie 
antérieure du maxillaire supérieur (=) passant par la base du nez. Les alvéoles dentaires sont visibles. N : nez avec les narines. c. 33 SA. Coupe 
transversale de la bouche passant au niveau de la langue. La langue (+) avec le sillon médian (1) est parfaitement vue dans la cavité buccale. 
Oropharynx (2). 





Fig. 6.13 Palais. a. Coupe transversale de la cavité buccale (25 SA). En arrière de la langue (+), on retrouve le bord postérieur du palais osseux (=>). 
Processus ptérygoide de l'os sphénoïde (1); oropharynx (2). b. Reconstruction 3D mode surface de la bouche ouverte (23 SA) qui permet de 
visualiser le palais (—). 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 


En coupe frontale 


Les coupes frontales tournent autour de deux orientations : 

celle du plan frontal antérieur (vertical) tangent a l'os 

frontal et celle du massif facial orientée par la ligne nez- 

menton (fig. 6.9). Dans ces plans, on étudie surtout, selon 

l'inclinaison : 

= la suture métopique rectiligne a bord parallèles, 
médiane, entre les deux parties de l'os frontal sur une 
coupe tangentielle ; 

= les yeux avec, d'arrière en avant, la chambre postérieure 
vide d'écho sauf parfois l'écho punctiforme du canal 
hyaloidien de Cloquet (fig. 6.10b), puis le cristallin 
(fig. 6.14a) repéré par son appareil suspenseur (corps 
ciliaire) formant un anneau échogène mobile (ou quatre 
petits échos séparés aux quatre points cardinaux), puis les 
cartilages palpébraux sous forme de deux petites bandes 
échogènes (fig. 6.14b) ; 
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= l'ensemble nez-bouche-menton (coupe dite «de la 
moustache ») où s'analyseront parfaitement la symétrie 
de la pyramide nasale et l'intégrité de la lèvre supérieure 
(fig. 6.15). La présence du menton sur cette même coupe 
frontale écarte le diagnostic de rétrognathisme. 


Oreille 
Oreille externe 


Le pavillon de l'oreille externe forme une languette recour- 
bée en arrière sur les coupes transversales mais se dessine 
parfaitement sur une coupe tangentielle au bord latéral du 


crâne (fig. 6.16a). Le bord supérieur de l'oreille se situe 
habituellement juste au-dessous de la suture pariétotem- 
porale (fig. 6.16c). L'analyse et la mesure (grand axe ver- 


tical) de l'oreille (voir tableau 7.10) n'appartiennent pas 
encore au bilan de dépistage systématique car l'étude peut 





Fig. 6.15 Nez-lèvre. a. 33 SA. frontale de la face qui permet de distinguer facilement : le nez et les narines (N), la bouche (B) avec la lèvre 
supérieure et la lèvre inférieure. Le menton (M) est également visible sur le même plan. b. 32 SA. Autre coupe frontale de la face fœtale, bouche 
ouverte. On distingue facilement la lèvre supérieure (LS), la lèvre inférieure (LI), le menton (M) et les narines (N). On remarque aussi qu'il n'existe 


pas d'interposition linguale (—). 
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Fig. 6.16 Oreille externe. a, b. 22 SA. Image de la méme oreille en 2D (a) et en mode volumique (6). Ce dernier permet une étude anatomique 
plus fine que le mode 2D. La hauteur de l'oreille est mesurée (1) à 18 mm ce qui est normal pour l'âge (nb de SA - 4, voir tableau 7.10). c. 22 SA. 
Cette coupe frontale médiane du pôle céphalique passe au niveau d'une oreille (O). On peut ainsi noter que le bord supérieur de l'oreille est en 
position normale en regard de la scissure pariétotemporale (—). d. Reconstruction 3D mode surface, mode HD-live : hélix (1), anthélix (2), tra- 


gus (3), antitragus (4), conque (5) et lobe de l'auricule (6). 


étre difficile ou longue et la visualisation des deux oreilles 
très inconstante (mais on peut quand même miser sur 
une habituelle symétrie). De plus, les malformations iso- 
lées sont rares à ce niveau. Mais la recherche d'une oreille 
d'aspect inhabituel par sa taille (trop petite), sa position 
(notion assez subjective d'oreille bas implantée) ou mal 
développée (dysplasique) peut s'intégrer a un dépistage 
orienté vers des syndromes polymalformatifs génétiques 
ou non (voir chapitre 9, Anomalies de l'oreille). Si l'étude 
anatomique de l'oreille externe en mode 2D n'est pas tou- 
jours significative, en revanche, en mode volumique-sur- 
face elle est souvent démonstrative (fig. 6.16b et d) et on 
doit s'efforcer de la réaliser en cas de doute sur une éven- 
tuelle dysmorphie faciale. 


Les canaux semi-circulaires sont parfois visibles au 2° tri- 
mestre de la grossesse en écho 2D. L'abord s'effectue idéale- 
ment par voie postérieure sur un fœtus tête fléchie. On 
réalise une translation latérale de la sonde de dehors en 
dedans, de l'oreille externe vers les rochers (fig. 6.17a). Cette 
étude peut également être réalisée en mode volumique os 
linéaire (coupe épaisse VCI) passant par le bord externe du 
crâne sur un fœtus dos en avant, en dedans de la région des 
oreilles (fig. 6.17b). Plus tard dans la grossesse, l'échogé- 
nicité des rochers et le cône d'ombre associé rendent cette 
recherche aléatoire. Les canaux semi-circulaires se traduisent 
par une zone multi-hélicoïdale dont on dégagera deux 
petites formations arrondies, échogènes, perpendiculaires 
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Fig. 6.17 Oreille interne : canaux semi-circulaires. a. 21 SA. Individualisation des canaux semi-circulaires (—) à partir d'une reconstruction 
volumique en mode osseux. b. 20 SA. Coupe frontale postérieure de la tête passant au niveau d'une oreille (O). En dedans de celle-ci, deux canaux 


semi-circulaires sont visibles (>). ép : épaule ; C : vertèbres cervicales. 


l'une avec l'autre : il s'agit des canaux semi-circulaires supé- 
rieur et postérieur. En routine, cette recherche n'a pas d'inté- 
rêt. En revanche, l'absence d'individualisation des canaux 
semi-circulaires permettrait de conforter une suspicion de 
syndrome CHARGE (voir cha 5, Association (ou syn- 
drome) CHARGE). 


Encéphale 


À 2 mois et demi, l'encéphale échographique se résume aux 
deux masses échogènes, un peu hétérogènes en haute fré- 
quence et ovoides des plexus choroïdes (voir fig. 4.10). Ils 
sont symétriques, séparés par la faux du cerveau, soulignés 
par le liquide ventriculaire (surtout en avant et en arrière). Le 
parenchyme cérébral est inconstamment identifiable sous 
forme d'une mince couche peu échogène doublant la face 
interne du contour osseux. La ligne médiane se dédouble 
au niveau du troisième ventricule (fig. 6.18a). Vers 3 mois, 


les plexus choroïdes n'occupent plus que les deux tiers pos- 
térieurs des ventricules latéraux dont on distingue bien les 
contours, séparés du crâne par un cortex d'épaisseur crois- 
sante alors que la largeur du ventricule restera constante 
jusqu'au terme. En fosse cérébrale postérieure, la fermeture 
du cervelet est progressive, dans le sens céphalocaudal, 
à partir de la 9° semaine et se poursuit jusqu'à 3 mois et 
demi : à 2 mois et demi, en cas d'écho-morpho précoce, il 
est normal d'observer un aspect d'ouverture du quatrième 
ventricule (V4) communiquant vers la fosse cérébrale 
postérieure par un large orifice (fig. 6.18b) qui se fermera 
en laissant perméables les trous de Magendie (au centre) et 
de Luschka (de chaque côté). De même, le vermis n'est pas 
encore totalement constitué à cette date (fig. 6.18c), surtout 
dans la partie inférieure du cervelet. 

À partir de 4 mois, les principaux repères anatomiques 
sont en place et se modifieront assez peu. La maturation encé- 
phalique se caractérise par le creusement des circonvolutions 
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Fig. 6.18 Encéphale en fin de 1“ trimestre. a. Coupe du bipariétal ou transthalamique (12,5 SA). Les plexus choroïdes (PC) sont volumineux; la 
ligne interhémisphérique se dédouble au niveau du 3° ventricule (V3); le parenchyme cérébral périphérique est très fin (=). b. Coupe transversale 
passant par la fosse cérébrale postérieure (12,5 SA). Le cervelet est encore « ouvert» et le 4° ventricule (V4) se prolonge dans la grande citerne 
postérieure (GC) par le futur trou de Magendie (—). c. Coupe transversale passant par la fosse cérébrale postérieure (13,5 SA). Le cervelet (Ce) finit 
de se fermer, sans distinction possible du vermis, et le 4° ventricule (V4) se sépare de la grande citerne (GC). 


qu on observe bien dans trois endroits : la scissure interhé- 
misphérique, la face supérieure du cervelet et surtout au 
niveau de la scissure sylvienne qui se ferme progressivement 
au cours du 2° trimestre (voir plus loin fig. 6.26 et 6.27). La 
mise en évidence de l'ensemble des repères énumérés ci- 
dessus, auxquels on associe l'individualisation essentielle du 
cavum du septum pellucidum (fig. 6.19a), est nécessaire 
pour affirmer un développement normal et elle est suffisante 
car toute malformation cérébrale entrainera toujours une 
modification d'un ou de plusieurs repères (voir chapitre 8). 
Afin de mieux comprendre les images échographiques du 


cerveau normal, il est utile de rappeler par quelques sché- 
mas annotés les principales structures anatomiques du cer- 
veau et leurs rapports réciproques (fig. 6.19b à e). 


Coupes transversales 


Elles sont de loin les plus utilisées et suffisent le plus 
souvent pour l'examen de dépistage de l'extrémité 
céphalique (morphologie et biométrie). Le balayage 
s organise toujours à partir de la coupe transversale 
de l'étage moyen, repérée par les thalamus en position 
centrale, orientée pour contenir le grand axe (fronto- 
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Fig. 6.19 Encéphale : repères de dépistage et rappel anatomique. a. Repères de dépistage importants : 1. ligne médiane et faux du cerveau; 
2. cavum du septum lucidum; 3. V3 entouré par les thalamus; 4. Ventricule latéral au niveau du carrefour; 5. plexus choroïde; 6. scissure syl- 
vienne; 7. vermis cérébelleux; 8. hémisphères cérébelleux; 9. grande citerne. b. Coupe transversale du cerveau 
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mésenciphaie 


Fig. 6.19 Suite. c. Coupe frontale du cerveau. d. Coupe sagittale médiane du diencéphale. 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 
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l - diencéphale 

2 - cervelet 

3 - mésencéphale 

4 - pont 

5 - bulbe rachidien 

6 - aire supra-thalamique 
1 7 - position du thalamus 

8 - noyaux de l'hypothalamus 
6 9 - noyaux sous-thalamique 
10- corps mamillare 
3 11 - hypophyse 





Fig. 6.19 Suite. e. Coupe sagittale du diencéphale et de la fosse cérébrale postérieure. 


occipital) de l'ovoïde crânien : c'est la coupe transtha- 
lamique (voir fig. 7.1 à 7.4). Pour des raisons physiques 
(réverbération du faisceau dans et sur l'os pariétal), 
l'hémisphère cérébral proximal (par rapport à la sonde) 
est en partie rempli d'échos parasites dès le 5° mois de 
grossesse : c'est donc l'hémisphère distal qui sera étudié, 
même si ce phénomène est un peu atténué avec les appa- 
reils récents. En cas de doute, l'hémisphère caché et la 
symétrie cérébrale seront abordés en transfontanellaire, 
par le fond utérin ou la voie vaginale selon la position 
du fœtus. Les seules mesures indispensables au dépis- 
tage sont le périmètre céphalique associé au DBP. Les 
autres mesures (autres paramètres crâniens, ventricules, 
cervelet) seront surtout utilisées en cas de suspicion 
d'anomalie. 


Coupe transthalamique : le plan de référence 


La coupe transthalamique (fig. 6.20 et voir chapitre 7, Bio- 
métrie fœtale) est la plus utilisée, la plus célèbre historique- 
ment, et elle est souvent la première produite car elle sert 
pour une mesure essentielle : le DBP. C'est pourquoi elle est 
souvent désignée comme la coupe du diamètre bipariétal ou 
«coupe du BIP» selon un raccourci discutable. Cette coupe 
transthalamique de référence s'organise de chaque côté de 
la ligne médiane du cerveau avec, de dedans en dehors, les 
régions thalamiques, les formations liquidiennes des ventri- 
cules latéraux, les grandes scissures sylviennes puis l'espace 
péricérébral. 


Ligne médiane du cerveau 

C'est une ligne discontinue où on retrouve d'avant en 

arrière : 

= la scissure interhémisphérique antérieure sous la 
forme de deux lignes échogènes, parallèles et recti- 
lignes délimitées par les faces internes des hémisphères 
cérébraux, séparées par un petit espace anéchogène 
qui correspond aux espaces sous-arachnoïdiens. Au 
début du 3° trimestre, on peut retrouver de chaque 
côté et au milieu de la scissure interhémisphérique 
antérieure une discrète indentation correspondant au 
sillon cingulaire. On notera que la faux du cerveau, 
portion de dure-mère située au centre de la scissure 
interhémisphérique, est rarement individualisable. 
La visualisation de la scissure confirme la séparation 
normale des vésicules télencéphaliques ; 

= le genou du corps calleux sous la forme d'une petite 
zone hypo-échogène transversale (fig. 6.20, 6.21 et 6.24); 

= la cavité (ou cavum) du septum pellucidum (transparent 
en latin, mais on utilise aussi le terme voisin de « luci- 
dum»), image liquidienne, anéchogène, rectangulaire, 
mesurant moins de 10 mm de largeur, et située entre les 
cornes frontales des ventricules latéraux. Le complexe 
cérébral antérieur désigne en échographie (fig. 6.20) 
l'ensemble formé par le cavum, les cornes frontales, le 
genou du corps calleux, le sillon péricalleux et la scissure 
interhémisphérique. Il a été décrit des formes inhabi- 
tuelles de cavum qui sont des variantes de la normale : 
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Fig. 6.20 Coupe transthalamique. a. Coupe générale. 4. 3° ventricule; 5. citerne ambiante; 6. scissure sylvienne. Les marques de mesure du DBP 
sont placés a l'extérieur de l'os pariétal (méthode de mesure selon /ntergrowth-2 1st). b. Coupe agrandie sur le «complexe antérieur». 1. corne 


frontale; 2. genou du corps calleux; 3. cavum du septum pellucidum.. 





Fig 6.21 Cavum du septum pellucidum échogène. 25 SA. 
Coupe transversale du pôle céphalique. Les repères anato- 
miques sont en place. On remarque néanmoins un cavum du 
septum pellucidum de largeur normale mais échogène (-). Il 
s'agit d'une variante (très rare) de l'aspect habituel sans consé- 
quence clinique. Genou du corps calleux (>). 


cavum ballonisé, cavum échogène (fig. 6.21), cavum tra- 
béculé. Le septum lucidum étant une annexe du corps 
calleux, sa présence affirme celle d'un corps calleux 
sus-jacent ; 

= un fin dédoublement de la ligne médiane délimite le troi- 
sième ventricule (V3), sur une longueur variable selon le 
niveau de la coupe, la cavité ventriculaire étant habituel- 
lement virtuelle ou inférieure à 2 mm de large. 

= La ligne médiane disparaît si le plan de coupe passe par 
la tente du cervelet, ou elle se prolonge dans la scissure 
interhémisphérique postérieure entre les lobes occipi- 
taux si la coupe est un peu plus haute. 





Voir fig. 6.19b à e et chapitre 8. 
1. Le septum pellucidum est une fine lame nerveuse tendue, 


dans un plan sagittal, entre le corps calleux au-dessus et la 
partie antérieure du fornix en dessous (voir plus loin). Laté- 
ralement, il est «en sandwich » entre les ventricules latéraux, 
participant a la paroi médiale de la téte et du corps ventricu- 
laire. Cette lame est formée de deux feuillets entre lesquels on 
trouve ce fameux cavum du septum lucidum (cavum = creux 
en latin) dont les dimensions varient au cours de la vie foetale 
puis néonatale (et un peu aussi d'un individu a l'autre). Le 
cavum est virtuel, invisible avant 16 SA, puis constamment 
présent pendant toute la grossesse. Sa largeur peut parfois 
diminuer a partir de 34 SA, mais il est encore présent chez plus 
de 95 % des nouveau-nés a terme. Ensuite, il redevient pro- 
gressivement virtuel pour disparaitre le plus souvent entre 3 et 
6 mois. Ce cavum est parfois improprement désigné comme 
le «kyste» du septum mais ce terme devrait être réservé aux 
rares cas de cavités ballonisées de plus de 10 mm de large. 


. Le cavum de Verga (ou cavum vergae, décrit par A. Verga) est 


un prolongement postérieur du cavum du septum pellucidum 
de taille et de visibilité variable, observé sur un plan légèrement 
incliné vers le bas (fig. 6.39 et 6.48b et c). Anatomiquement, ce 
prolongement se trouve entre les piliers postérieurs du trigone. 
La communication avec la partie antérieure du cavum est habi- 
tuellement large, mais elle est parfois étroite et le cavum vergae 
peut apparaître comme une cavité séparée. En fin de grossesse, 
le cavum vergae s'efface avant le cavum du septum pellucidum. 


. Le trigone ou fornix (c'est-à-dire arc), est une commissure 


interhémisphérique parallèle à l'autre grande commissure 
qui est le corps calleux. C'est aussi une importante connexion 
intrahémisphérique, antéropostérieure : il est formé de deux 
gros faisceaux nerveux en forme de «C» ouvert vers le bas, 
collés en haut à la face inférieure du corps calleux et enrou- 
lés autour de la joue interne du thalamus, qui convergent et 
se rejoignent en avant pour former le plancher du cavum. 
Cette partie forme les deux piliers antérieurs (ou colonnes) 
du fornix, accolés, qui produisent l'image échographique 
caractéristique de trois lignes parallèles en dessous et un peu 
en arrière du cavum (fig. 6.22). 
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4. Le velum interpositum est une toile choroidienne tendue 
transversalement sous le trigone, au-dessus du 3° ventricule 
et entre les corps des ventricules latéraux. Elle peut contenir 
une large citerne qu'on appelle cavum du velum interposi- 
tum et qui est une variante anatomique de la normale. Elle est 
située en arrière et un peu plus bas que le cavum vergae dont 
elle est séparée par le trigone : la confusion des deux semble 
assez fréquente mais sans gravité. Elle est visible en coupe 
transversale (fig.6.23b) et sagittale (fig. 6.23a et c) comme une 
formation médiane, oblongue, anéchogène et avasculaire, le 
plus souvent de faible volume. Néanmoins, son volume peut 
parfois égaler celui du cavum du septum pellucidum. 

5. Le noyau caudé est une troisième structure en forme de «C» 
qui a subi les mêmes phénomènes d'enroulement et de plica- 
ture que le ventricule latéral et le trigone. Il est formé d'une 
tête globuleuse suivie d'un corps et d'une queue qui vont en 
s'effilant. L'ensemble s'enroule autour du thalamus, la tête et le 
corps participant à la paroi inféro-externe du ventricule latéral. 
Beaucoup plus volumineux que le trigone, le noyau caudé est 
peu visible car, en réalité, il s'agit d'une zone fonctionnelle et 
non de la belle structure anatomique dessinée par les neuro- 
anatomistes. Dans les conditions habituelles, son échogénicité 
est voisine de celle du reste du tissu cérébral, sans interface 
périphérique. Il se confond avec le thalamus et correspond, sur 
une coupe frontale, à la région située immédiatement sous la 
corne frontale du ventricule latéral, à la partie supérieure du 
thalamus (voir fig. 6.46). En revanche, l'IRM (pondération T1) 
délimite assez bien le thalamus et les noyaux gris centraux dont 
le noyau caudé fait partie (mais, la aussi, l'image est assez éloi- 
gnée des beaux schémas anatomiques!). 


En situation paramédiane, de part et d'autre du V3, les 
thalamus forment une zone hypo-échogène, grossière- 
ment triangulaire à sommet externe dans ce plan de coupe 
(fig. 6.24). Dans de (très) bonnes conditions et dans un plan 
un peu plus oblique vers le bas, on peut deviner une partie 





Fig. 6.22 Fornix. 23 SA. a. Coupe frontale antérieure du pôle cépha- 
lique visualisant le genou du corps calleux, les cornes frontales des 
ventricules latéraux et le cavum du septum pellucidum. Sous le cavum, 
le fornix (—) forme une image de trois lignes parallèles. b. On retrouve 
ce même aspect du fornix (—) en trois lignes parallèles sur un plan de 
coupe transthalamique du pôle céphalique, légèrement en dessous du 
plan habituel de mesure du DBP. 
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Fig. 6.23 Citerne ou cavum du velum interpositum. a. Coupe 
sagittale. Cavum du velum interpositum (x) assez volumineux, 
visible en arrière et légèrement en dessous du cavum vergae (1) 
et du splenium du corps calleux (2), en avant du cervelet (3). 
b. Coupe transversale. Il s'agit d'une structure médiane, anécho- 
gène et avasculaire (x). VL : corne occipitale des ventricules laté- 
raux. €. 29 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. En arrière du 
cavum du septum pellucidum (SP) et séparé de celui-ci par le for- 
nix, on note une formation anéchogène triangulaire (—), avascu- 
laire, correspondant à une grande citerne du velum interpositum. 
V : vermis cérébelleux. 
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Fig. 6.24 Thalamus. 22 SA. 1. Genou du corps calleux. 2. Thalamus. 
3. Plexus choroïde de la corne occipitale ventriculaire distale. 4. Scis- 
sure interhémisphérique. Les calipers de mesure du DBP sont placés au 
milieu des bosses pariétales (méthode de mesure du CFEF). 


de noyaux gris centraux (ou ganglions de la base), car ils 
sont légèrement plus échogènes que les thalamus. Les têtes 
des noyaux caudés sont séparées par le septum pellucidum, 
au contact des cornes frontales ventriculaires et, plus en 
dehors, le putamen forme une discrète bande en dedans de 
l'insula (fond de la scissure sylvienne). 


mal rq ue 

Contraivenient? à un usage trop répandu, «thalamus » au pluriel 
reste thalamus, et ne devient pas thalami (méme si ¢a fait un 
peu moins chic que la conjugaison latine)... Sinon il faudrait 
être logique, il faudrait tout conjuguer et parler d'huméri, de 
cubiti, de foeti, etc. En général, ces noms latins sont soit francisés 
(on met un s), soit invariables. Les médico-latinistes se console- 
ront en se rappelant que c'est la même chose pour les prières et 
psaumes de l'église catholique (invariables : des requiem ou des 
pater, et non requietes ou patres). 


Image liquidienne des ventricules latéraux 

Plus à l'extérieur, on trouve l'image liquidienne du ventri- 
cule latéral orienté obliquement de l'arrière vers l'avant et 
de dehors en dedans, en grande partie occupée par la bande 
dense du plexus choroïde dont le bord externe correspond 
à la paroi externe du ventricule : la coupe stricte du DBP 
passe un peu en dessous du corps du ventricule dont on voit 
surtout les cornes frontale et occipitale. Le ventricule latéral 
est mieux étudié en po le plan de coupe quelques milli- 
metres plus haut (fig. 6.25). 


Scissures sylviennes 

En périphérie, a l'union du tiers antérieur et du tiers moyen, 
apparaît la ligne dense du fond de la scissure sylvienne 
(ou de Sylvius) qui sépare le lobe frontal en avant du lobe 
temporal en arrière. Ce fond de la scissure correspond à 
la surface du lobe de l'insula et on peut y repérer les bat- 
tements de l'artère sylvienne. Les bords de la scissure sont 
très écartés en début de en puis se referment à partir 
de 4 mois (fig. 6.26a, c). Cette scissure est aussi appelée 
vallée came ou sillon latéral et c'est la plus importante 
du cerveau car elle résulte du développement «circulaire » 
des vésicules télencéphaliques vers le haut puis l'arrière 
puis le bas et enfin l'avant, aboutissant à un repliement de 
l'hémisphère, ce gros plis formant la vallée. Sa morphologie 
est donc un excellent reflet de la giration cérébrale qui est 
le processus de creusement des sillons et scissures dans le 
cortex cérébral pour former les circonvolutions cérébrales. 
L'étude de la scissure sylvienne se fait préférentiellement 
dans un plan parallèle et légèrement inférieur à celui du 
DBP au niveau des piliers antérieurs du fornix, et sous le 
cavum du septum lucidum qui n'apparaît pas (fig. 6.27). De 
façon simple, on peut retenir que la scissure des- 
sine sur cette coupe (fig. 6.26d) : 

= une légère dépression entre 18 et 20 SA ; 

= un trapèze à base externe vers 20-21 SA; 

= un rectangle à 23 SA; 

= une forme en diabolo puis en «T » après 25 SA. 





Fig. 6.25 Encéphale, coupes transversales. a. 23 SA. 1. Cornes frontales. 2. Cavum du septum pellucidum. 3. Corne occipitale du ventricule 
latéral distal. 4. Plexus choroïde (glomus), carrefour et mesure du VL distal. 5. Scissure sylvienne. b. 22 SA. 3. Corne occipitale ventriculaire. 4. Plexus 
choroïde. 5. Scissure sylvienne. 6. Piliers antérieurs du fornix. 7. V3. La coupe b est légèrement plus basse que la coupe a car la visibilité des piliers 
du fornix signifie qu'on passe en dessous du cavum du septum. Pour la mesure du bipariétal, les deux coupes sont, en pratique, de même valeur. 
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Fig. 6.26 Evolution de la giration de la vallée sylvienne en fonction de l'âge de la grossesse. a. 21 SA. La scissure sylvienne (+) est tout juste 
amorcée, avec une discrète ébauche de recouvrement du fond de l'insula par le bord antérieur du lobe temporal (=). b. 24 SA. L'angle formé par 
le lobe temporal (—) et le fond de la vallée sylvienne (+) se rapproche de 90°. c. 30 SA. Operculation normale de la vallée sylvienne (+) dont la berge 
postérieure est à concavité postérieure par recouvrement progressif (1/4 environ) du fond de la vallée sylvienne par le lobe temporal (>). d. Évolution 
de la forme de la vallée sylvienne en fonction des semaines d'aménorrhée. Comblement progressif de la vallée sylvienne par le lobe temporal (—) 
qui se développe vers l'avant. Source : fig. 6.26d adaptée de Quarello E, Guibaud L. Assessment of fetal Sylvian fissure operculization between 22 
and 32 weeks : a subjective approach. Ultrasound Obstet Gynecol 2008; 32(1) : 44-9 et Droulle P Gynecol Obstet Biol Reprod 1984; 13 : 228-36. 





Fig. 6.27 Giration, vallée sylvienne. 26 SA. Aspects des différentes formes de la vallée sylvienne (+) selon la hauteur du plan de coupe transversal 
transthalamique du pôle céphalique : en a, dans le plan de référence, au niveau des piliers antérieurs du fornix (>); en b, un peu plus haut, au 
niveau du «complexe antérieur » (cercle). 
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La fermeture de la vallée sylvienne débute d'abord par le 
lobe temporal qui se développe vers l'avant recouvrant pro- 
gressivement la vallée sylvienne. Edwin Quarello a proposé 
une évaluation de la giration en fonction de l'importance de ce 
recouvrement : l'angle formé par une ligne tangente au lobe de 
l'insula et au lobe temporal (fig. 6.28) est de 45° a 22 SA, 90° a 
24 SA puis le lobe temporal recouvre un quart de la moitié pos- 
térieure du lobe de l'insula à 26 SA, la moitié a 28 SA et la totalité 
a 32 SA. En fin de grossesse, les deux berges s'accolent étroi- 
tement, le sillon devient discret sous les incidences habituelles 
mais la ligne du fond à la surface de l'insula reste bien visible. 

La fermeture de la vallée sylvienne confirme la bonne évolu- 
tion de la giration qui est un marqueur de maturation cérébrale. 
Par ailleurs, l'écho sylvien affirme le caractère non liquidien de la 
plage anéchogène du parenchyme distal (pseudo-hydrocéphalie). 


Remarque 


Pour l'étude de la giration, d'autres sillons ou scissures peuvent 

être recherchés (tableau 6.1), en particulier sur la coupe sagit- 

tale passant dans la scissure interhémisphérique (voir plus loin 

Coupes sagittales) : 

= la scissure pariéto-occipitale interne, qui monte à la face 
interne de l'hémisphère entre le lobe pariétal et l'occipital, visible 
dès 24 SA dessinant un petit ergot dans la face interne des cornes 
occipitales ventriculaires (fig. 6.29 et 6.30 et plus loin fig. 6.41); 

= la scissure calcarine (fig. 6.31 et plus loin fig. 6.41), posté- 
rieure et orientée vers le bas, en face interne du lobe occipital ; 

= les sillons interlobulaires périphériques (giration tertiaire) 
visibles à partir de 30-32 SA; 

= Je sillon du corps calleux qui dessine le contour supérieur du corps 
calleux et le sillon cingulaire, parallèle au précédent, qui délimite le 
lobe péricalleux ou gyrus cingulaire (voir plus loin fig. 6.42a); 

= la coupe transversale de la base du cerveau retrouve un autre sil- 
lon très marqué autour de la circonvolution de l'hippocampe, 
de part et d'autre des pédoncules cérébraux, soulignée en dehors 
par la corne postérieure du ventricule latéral : l'ensemble forme 
une zone hypo-échogène, cerclée d'un halo échogène (fig. 6.32). 





Fig. 6.28 Vallée sylvienne - Évaluation de la giration. Coupe trans- 
versale du pôle céphalique passant par les piliers antérieurs du fornix 
(—) 24 SA. L'angle formé par une ligne tangente à l'insula (1) et au 
lobe temporal (2) est proche de 90°. La giration sylvienne est conforme 
à l'âge de la grossesse. 


Espace péricérébral 

L'espace péricérébral est visible, par voie abdominale, 
jusqu à 6 mois environ et surtout en région temporale. La 
surface cérébrale forme une ligne parallèle à la table interne 
des os du crâne, puis la définition de l'image diminue avec 
l'ossification du crâne et l'espace dans les conditions habi- 
tuelles n'est plus identifiable. 


Remarque 

L'espace péricérébral, d'environ 3 à 5 mm, correspond à l'espace 
sous-arachnoidien. Il reste souvent bien visible pendant toute 
la grossesse en échographie vaginale (coupe frontale transfon- 
tanellaire surtout) en particulier au niveau de la scissure inte- 
rhémisphérique, évidemment sur une présentation céphalique 
(voir plus loin fig. 6.46d). Le contenu liquidien est hypo-écho- 
gène avec parfois des petites structures échogènes internes qui 
correspondent à des vaisseaux. Sur la ligne médiane, la coupe 
transversale ou frontale visualise bien le sinus veineux longi- 
tudinal supérieur engainé par la faux du cerveau (image en 


lambda, fig.6.46b). 


Tableau 6.1 Giration : chronologie d'apparition des 
sillons et scissures en échographie. 


22 SA Interhémisphérique; insula; hippocampe 
24 SA Péricalleuse; pariéto-occipitale interne 
26 SA Calcarine; cingulaire 

30-32 SA  Giration tertiaire 


D'après Ruiz A. Sonographic cerebral sulcal pattern in normal fetuses. J Radiol 
2006; 87 : 49-55. 





Fig. 6.29 Scissure pariéto-occipitale interne. 23 SA. Coupe trans- 
versale du pôle céphalique centrée sur une corne occipitale ventricu- 
laire. La scissure pariéto-occipitale interne forme un petit ergot (>), 
proche du bord interne du ventricule latéral (VL). PC : plexus choroide. 
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Au-dessus du plan du diamètre bipariétal : 
les hémisphères 


Un peu au-dessus du plan du BIP, on identifiera beaucoup 
mieux le ventricule latéral distal au niveau de son corps 
et de la corne occipitale qui s'unissent en la région du 
carrefour (ou atrium) ventriculaire (voir fig. 6.25). L'étude 
du ventricule proximal est plus un sur ce plan de 
coupe et le plus souvent seule la corne frontale pourra 
être vue. La corne occipitale est vide, anéchogène à paroi 
fine et bien délimitée, alors que le corps ventriculaire 
contient le plexus choroide légèrement renflé en arrière 
(le « glomus» choroïdien) au niveau du carrefour. Ce 
plexus présente une forte échogénicité, plus homogène au 
2° trimestre qu'au 1“ trimestre, son bord externe touche 
la paroi externe du ventricule latéral et son bord interne 
s'écarte légèrement de la paroi ventriculaire interne (mais 
toujours moins de 4 mm). L'absence de ventriculomégalie 
est habituellement évidente à la simple évaluation subjec- 
tive et la biométrie systématique n'est pas indispensable. 
En cas de doute, la seule mesure utile est celle de la largeur 
du carrefour ventriculaire mesurée perpendiculairement 
à l'axe du ventricule - idéalement en regard de la scissure 
pariéto-occipitale interne - en plaçant les curseurs, en 
dedans, sur l'interface entre la paroi ventriculaire interne 
et le liquide, et en dehors sur l'interface entre le liquide 
et la paroi ventriculaire externe. La ligne de mesure passe 
ainsi un peu en arrière du bord DO eur du glomus cho- 
roidien (voir fig. 6.25a, 6.29 et 6.30). Entre le 4° mois et le 
terme, la largeur ventriculaire demeure remarquablement 
stable, en moyenne entre 6 et 9 mm; la valeur de 10 mm 
constitue le marqueur le plus précoce de la ventriculomé- 
galie. Jusqu'à 10 mm, le ventricule est considéré comme 
normal et au-dessus de 10 mm, il existe une ventriculo- 
mégalie : modérée entre 10 et 12 mm, moyenne entre 12 
et 15 mm, majeure à partir de 15 mm (voir chapitre 8, 
Ventriculomégalie). 

À ce même niveau, au 3° trimestre surtout, on peut 
individualiser le bourrelet postérieur ou splenium 
du corps calleux qui siège entre les cornes occipitales. 
Il faut un abord postérieur de l'encéphale : le splenium 
forme une bande épaisse, hypo-échogène passant en pont 
au Lio de la scissure interhémisphérique postérieure 

Te cornes frontales ventriculaires sont souvent visibles 
de part et d'autre du cavum du septum pellucidum. Elles 
présentent une ‘ae un peu «ballonisée » au début du 
2° trimestre (fig ie pour devenir ensuite plus fine et 
biconcave en deor « ig. 6.33). 


\elTIiaruue 
Le ventricule proximal peut souvent être visualisé par une coupe 
récurrente ascendante passant par la suture pariétotemporale et 
ses fontanelles : on abaisse le plan de coupe vers la base du crâne 
et on bascule la sonde vers le haut ce qui fait apparaître le carre- 
four ventriculaire. 
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Fig. 6.30 Scissure pariéto-occipitale interne et corne occipitale 
du ventricule distal. 22 SA. Coupe transversale de la tête fœtale. 
Plan de coupe passant par le «complexe antérieur » (2). Les calipers 
pour la mesure de la corne occipitale (1) sont placés en regard de la 
scissure pariéto-occipitale interne (3). 





Fig. 6.31 Scissure calcarine et splenium du corps calleux. 30 SA. 
Coupe transversale du pôle céphalique par un abord postérieur. On 
distingue le splenium du corps calleux (1), la scissure calcarine (2) et la 
scissure interhémisphérique postérieure (3). 


Plus au-dessus encore, on ne retrouve plus que la faux du 
cerveau entre les parties supérieures des deux hémisphères 
cérébraux. On visualise souvent à ce niveau deux échos 
linéaires de chaque côté de la ligne médiane, à 10-15 mm de 
distance, parallèles ou légèrement convergents vers l'avant 
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(fig. 6.34). La correspondance anatomique de ces deux 
images reste discutée mais il ne s'agit pas des faces externes 
des ventricules latéraux. On a évoqué l'hypothèse de struc- 
tures veineuses mais il s'agit probablement de tractus de 
substance blanche périventriculaire ou, plus simplement, du 
bord supérieur du ventricule latéral avec un effet d'épaisseur 
de coupe (la ligne de faîte du ventricule latéral est presque 
rectiligne, alors que la cavité sous-jacente dessine un S). 


En dessous du plan du diamètre bipariétal : 
la base du cerveau 


En dessous du plan du DBP (fig. 6.35), la coupe découvre 
la base du cerveau centrée par l'image des pédoncules 





Fig. 6.32 Circonvolution de l'hippocampe. 25 SA. Coupe cavo-tha- 
lamo-cérébelleuse. À la face inférieure de l'hémisphère cérébral distal, 
on distingue la circonvolution de l'hippocampe (—) entre le pédon- 
cule cérébral et la corne occipitale du ventricule latéral. C : cervelet; 
CA : complexe antérieur; SS : scissure sylvienne; T : lobe temporal. 





cérébraux sous-jacents aux thalamus, formant une 
image hypo-échogène «en cœur ». De chaque côté des 
pédoncules, on retrouve la fente de Bichat ou fissure 
transverse du cerveau, très échogène, en fer à cheval 
ouvert en avant, entre le mésencéphale et le cerveau au 
niveau du lobe de l'hippocampe. En avant des pédon- 
cules se situe la région de la selle turcique où l'on peut 
souvent deviner l'écho dense médian de l'infundibulum 
et, parfois, un peu plus bas l'image arrondie de l'hypo- 
physe. Au même niveau, on voit diverger, perpendi- 
culairement à la ligne médiane, les vallées sylviennes, 
larges et échogènes à ce niveau, où l'on peut repérer les 
artères cérébrales moyennes. Dans de bonnes conditions 
échographiques, on peut aussi individualiser le chiasma 
optique, hypo-échogène, et la partie proximale des nerfs 
optiques (fig. 6.36). Entourant le chiasma, l'imagerie 
Doppler couleur permet de visualiser assez aisément 
les éléments artériels du cercle artériel du cerveau ou 
polygone de Willis (fig. 6.37) : devant les pédoncules, la 
divergence des deux artères cérébrales postérieures après 
leur naissance du tronc basilaire médian; plus en avant, 
les artères cérébrales moyennes qui divergent perpendi- 
culairement à la ligne médiane et les artères cérébrales 
antérieures issues de la carotide interne qui convergent 
vers l'avant. Entre la cérébrale postérieure et la moyenne, 
un petit pont circulatoire constitué par l'artère commu- 
nicante postérieure fait communiquer les flux issus du 
tronc basilaire et des carotides. N.B. : de nombreuses 
variantes de disposition des artères de la base du cer- 
veau sont possibles, modifiant les repères anatomiques 
habituels. 


Coupe de la fosse cérébrale postérieure 
ou cavo-thalamo-cérebelleuse 


En partant des plans précédents, la coupe de la fosse 
cérébrale postérieure est obtenue en faisant pivoter la 
sonde sur elle-même d'environ 30° pour passer du plan 





Fig. 6.33 Cornes frontales des ventricules latéraux. a. 25 SA. Coupe transversale du pôle céphalique (plan de coupe de mesure du DBP). Les 
cornes frontales (—) sont fines et symétriques. b. 33 SA. Coupe frontale du pôle céphalique centrée sur le «complexe antérieur ». On distingue 
ainsi d'avant en arrière : scissure interhémisphérique (1), genou du corps calleux (2), cornes frontales des ventricules latéraux avec un aspect 
biconcave (3), cavum du septum pellucidum (4), piliers antérieurs du fornix (5), troisième ventricule (6). 
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Fig. 6.34 Encéphale, coupe transversale haute. 26 SA. De part et 
d'autre de la ligne interhémisphérique, on met en évidence des échos 
linéaires, parallèles (=) dont la signification anatomique est imprécise. 
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fronto-occipital au plan fronto-sous-occipital ( 
et voir aussi fi et ). Cette coupe cavo-thalamo- 
cérebelleuse est très informative, car elle contient des mar- 
queurs majeurs pour le dépistage anténatal, avec d'avant en 
arrière : les os frontaux, le cavum du septum pellucidum 
en position médiane et en périphérie les vallées sylviennes, 
puis les thalamus et les pédoncules cérébraux, le cervelet 
et la grande citerne, l'écaille occipitale et enfin les tissus 
mous de la nuque. Pour les historiens et la culture géné- 
rale, on retiendra quil s'agit d'une des premières coupes 
de référence décrite par la prestigieuse échographiste Beryl 
Benacerraf (fi 

Le cervelet occupe l'essentiel de la fosse cérébrale pos- 
térieure. Les deux hémisphères cérébelleux, de volume 
et d'échogénicité identiques (l'échogénicité s'accentuant 
avec l'âge gestationnel), forment une double saillie pos- 
térieure arrondie à contours échogènes, séparée par une 
incisure dont le fond correspond au vermis cérébelleux, 
zone d'accolement plus échogène entre les deux hémis- 
phères (1 ). À la partie médiane, postérieure et 





Fig. 6.35 Encéphale, coupe transversale basse. a. 35 SA. 1. Pédoncule cérébral. 2. Fente de Bichat. 3. Circonvolution de l'hippocampe. 
4. Vallée sylvienne. 5. Infundibulum ou tige pituitaire. La fontanelle du ptérion (—) permet de viser au mieux dans la vallée sylvienne. b. 29 SA. 
1. Pédoncule cérébral. 4. Vallée sylvienne. Hypophyse probable (—). c. 27 SA. 1. Artère cérébrale moyenne. 2. Carotide interne. 3. Artère cérébrale 
antérieure (partie pré-communicante). CP : citerne interpédonculaire; TP : tige pituitaire. 
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Fig. 6.36 Chiasma optique. 37 SA. Coupe transversale du pôle 
céphalique dans un plan orbitocérébelleux. 1. Chiasma optique. 
2. Nerfs optiques. 3. Artére cérébrale moyenne. 4. Artére cérébrale 
postérieure. 5. Mésencéphale. 





Fig. 6.37 Cercle artériel du cerveau ou polygone de Willis. 26 SA. 
Sur la coupe transversale basse de l'encéphale, le Doppler couleur per- 
met de dégager les artères de la base du cerveau qui constituent le 
polygone de Willis. 1. Artères cérébrales antérieures. 2. Artères céré- 
brales moyennes. 3. Artères cérébrales postérieures. 4. Artères com- 
municantes postérieures. C. Cervelet. La fenêtre osseuse du ptérion 
(—) est en regard de l'artère cérébrale moyenne. 


interne des hémisphères cérébelleux, près du vermis on 
peut retrouver de chaque côté deux petites formations 
arrondies, hypo-échogènes et cerclées, correspondant aux 
amygdales cérébelleuses. En avant du vermis, on retrouve 
le tronc cérébral au niveau des pédoncules et du pont 
(anciennement nommée protubérance annulaire). Entre le 
vermis et le tronc cérébral, se situe le quatrième ventri- 
cule (V4) dont la lumière, dans ce plan, est habituellement 
virtuelle ou réduite à un fin croissant liquidien à conca- 
vité postérieure se moulant sur le vermis (fig. 6.38c et d). 
L'étude biométrique du cervelet est détaillée au chapitre 7 
(fig. 7.10a et tableau 7.11). 


En remontant légèrement le plan de coupe, on dégage 
la surface supérieure du cervelet qui présente des sillons 
transversaux (divisions en «lamelles », de plus en plus nom- 
breuses avec la croissance) de part et d'autre de la bande- 
lette vermienne (fig. 6.38e). Un peu plus haut, la tente du 
cervelet est parfois visible sous forme d'une zone échogène 
triangulaire à base postérieure. 

En abaissant le plan de coupe (fig. 6.38f), on voit appa- 
raître de chaque côté de la fosse cérébrale postérieure les 
échos denses de la partie pétreuse des os temporaux (les 
rochers), alors que, normalement, s'effacent les hémisphères 
cérébelleux (et parfois se devinent la surface lamellaire infé- 
rieure et le bulbe rachidien). 

Entre la surface des hémisphères cérébelleux et l'écaille 
occipitale se trouve un espace sous-arachnoïdien qui cor- 
respond à la grande citerne ou cisterna magna (fig. 6.38g). 
On parle aussi du lac rétrocérébelleux ou de la citerne céré- 
bellomédullaire. Cet espace liquidien, anéchogène contient 
souvent quelques fins tractus médians, échogènes, tendus 
entre le vermis et la face interne de l'écaille occipitale cor- 
respondant à des vaisseaux et à des travées arachnoïdiennes. 
Ces travées peuvent céder la place à une cavité oblongue 
ou arrondie juste en arrière du vermis correspondant à un 
reliquat embryonnaire - souvent désigné comme kyste (ou 
expansion kystique) - de la poche de Blake : ceci est surtout 
visible au début du 2° trimestre et correspond à une hernie 
postérieure du V4 au niveau de la toile choroïdienne infé- 
rieure dont l'ouverture (trou de Magendie) a été retardée ou 
insuffisante (fig. 6.38h et i et voir fig. 8.49). Cette expansion 
est transitoirement physiologique en période embryonnaire 
mais devient plus suspecte ensuite : simple variante si elle 
reste isolée, pathologique si elle s'accompagne d'une dila- 
tation ventriculaire en amont du V4. De plus, une grande 
poche de Blake est toujours difficile à différencier d'un kyste 
arachnoidien (voir aussi chapitre 8, Expansion kystique de la 
poche de Blake). 

La dimension apparente de la grande citerne varie selon 
le niveau et l'obliquité de la coupe. La mesure s'effectue dans 
le plan de coupe cavo-thalamo-cérébelleux et dans un axe 
antéropostérieur entre la face postérieure du vermis cérébel- 
leux et la face interne de l'écaille occipitale (fig. 6.38g) : cette 
mesure augmente légèrement pendant la grossesse, de 5 mm 
en moyenne à 4 mois à 8 mm à 8 mois. 

L'épaisseur de la nuque est également appréciée sur ce 
plan de coupe entre le bord externe de l'os occipital et la face 
externe de la peau. La valeur maximale est de 5 mm jusqu'à 
22 SA et 6 mm après cette date (voir fig. 7.30, fig. 9.36 et 
fig. 16.15). 

En termes de dépistage, le marqueur de normalité de 
la fosse cérébrale postérieure est constitué par l'image des 
deux hémisphères cérébelleux accolés et bien soulignés par 
le liquide de la grande citerne (réalisant l'image de «glace 
à deux boules », pour les amateurs de comparaisons rafrai- 
chissantes). Une telle image signifie, a priori, que le cervelet 
est en bonne position (ni trop bas, ni trop haut) et que le 
vermis est présent, ce qui élimine presque sûrement le spina 
bifida et la malformation de Dandy-Walker (voir chapitre 8, 
Malformation de Dandy-Walker et chapitre 10, Anomalies 
rachidiennes touchant l'axe myélovertébral : dysraphies spi- 
nales ou spina bifida). En cas de doute, il faudra obtenir une 
coupe sagittale médiane (voir plus loin). 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 


La biométrie du cervelet (voir fig.7.10a) n'est pas systé- 
matique. L'appréciation subjective de la forme comme du 
volume cérébelleux est souvent suffisante en échographie de 
dépistage. La mesure du diamètre cérébelleux transverse est 
surtout utile pour une datation tardive car ce paramètre est 
assez bien corrélé a l'âge gestationnel et il est peu touché par 
le retard de croissance intra-utérin (RCIU) lorsque celui-ci 
n'est pas d'origine infectieuse. Cette mesure est également 
utile lors de la surveillance de croissance céphalique. Ainsi, 
une faible croissance du cervelet serait un élément péjo- 
ratif. La mesure du diamètre antéropostérieur des hémis- 
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pheres (valeur habituelle = 1/2 du diamètre transverse du 
cervelet, voir fig.7.10b) est intéressante en cas de recherche 
d'une hypoplasie cérébelleuse. La reconstruction 3D permet 
l'étude de la position et de la taille du vermis (fig. 6.39) mais 
il faut des conditions favorables. L'évaluation subjective est 
généralement suffisante pour le volume de la grande citerne, 
le diamètre antéropostérieur ne devant pas dépasser 13 mm. 
Certains auteurs fixent le seuil à 10 mm en médian, mais 
le plus important est certainement la forme de la grande 
citerne et la morphologie cérébelleuse (voir plus loin Diffi- 
cultés et pièges). 





Fig. 6.38 Fosse cérébrale postérieure. a. Coupe cavo-thalamo-cérébelleuse. 17 SA et 4 jours. À cet âge de grossesse, les structures de 
l'encéphale commencent à s'individualiser : le cavum du septum pellucidum devient visible (—) et les cornes frontales sont larges (+). On note un 
discret renflement au milieu de la ligne médiane correspondant au V3 entre les deux thalamus (T) et en arrière de ceux-ci les pédoncules céré- 
braux (PC); la fosse cérébrale postérieure est bien visible avec un cervelet (céreb) dont la largeur est mesurée à 17 mm (valeur normale); il existe 
une ébauche d'image vermienne (échogène) entre les hémisphères cérébelleux; en arrière du cervelet, on note successivement la grande citerne 
postérieure (1), l'écaille occipitale (2) et les tissus mous de la nuque (3). La scissure sylvienne (SS) est juste amorcée. b. Cervelet. 30 SA. Coupe 
transversale de la fosse cérébrale postérieure : 1. V4; 2. vermis; 3. grande citerne postérieure; 4. tente du cervelet; T : lobe temporal; SS : scis- 
sure sylvienne. c. Quatrième ventricule. 29 SA. Coupe transversale passant au niveau de la fosse cérébrale postérieure : le 4° ventricule (—), 
anéchogène, a la forme d'un croissant à concavité postérieure. Le toit du ventricule se moule sur le vermis cérébelleux (V) échogène entre les 
hémisphères cérébelleux. d. Encéphale. 33 SA. Coupe transversale basse du pôle céphalique, fronto-occipitale, un peu en dessous du plan de 
coupe cavo-thalamo-cérébelleux : le tiers antérieur de l'encéphale (lobes frontaux) n'est pas visible car la bonne minéralisation de l'os frontal 
ne permet pas un passage correct des ultrasons. Seule, la ligne interhémisphérique est visible. En revanche, les deux tiers postérieurs sont bien 
dégagés. On peut ainsi voir les lobes temporaux (T), les hémisphères cérébelleux (C), le mésencéphale (pédoncules cérébraux) (M), le troisième 
ventricule (V3) et le quatrième ventricule (V4). 
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fig 6.38 Suite. e. Giration du cervelet. Coupe tangente à la face postérieure des deux hémisphères cérébelleux, séparé par le sillon (>) du vermis. 
f. Coupe transversale de la base du crâne, partie postérieure : en dedans et en arrière des pyramides pétreuses ou rochers (=) de l'os temporal, 
on distingue la moelle épinière (1) et la grande citerne cérébellomédullaire (2) avec quelques vaisseaux au centre du foramen magnum (trou 
occipital). g. Grande citerne postérieure. 27 SA. Coupe transversale du pôle céphalique passant par la grande citerne (+). La mesure de celle-ci (1) 
est effectuée entre la face postérieure du vermis et le bord interne de l'os occipital. h. Grande citerne postérieure ou cérébello-médullaire. 21 SA. 
En 7, coupe cavo-thalamo-cérébelleuse : en arrière du vermis échogène (V), se dessine la poche de Blake (—). En 2, plan de coupe passant à la 
partie haute des hémisphères cérébelleux découvrant de multiples travées échogènes traversant la grande citerne. Celles-ci correspondent à des 
structures arachnoïdiennes et vasculaires (—). pc : plexus choroïdes des ventricules latéraux. i. Poche de Blake. 27 SA. Coupe transversale passant 
par la fosse cérébrale postérieure du cerveau : dans le prolongement du 4° ventricule (—) et du vermis (V), on note une petite structure anéchogène, 
cloisonnée se prolongeant vers l'arrière. Il s'agit du reliquat de la poche de Blake (+). HC : hémisphère cérébelleux; PC : pédoncules cérébraux. 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 





Fig. 6.39 Encéphale, reconstruction volumique. 23 SA. Recons- 
truction de l'encéphale en mode 3D statique cerveau VCI. Sur la 
coupe A obtenue a partir des images B et C, on individualise le sillon 
péricalleux (1), le corps calleux (2), le cavum du septum pellucidum (3) 
prolongé par le cavum vergae et, au niveau de la fosse postérieure, le 
vermis (4) et la tente du cervelet (5). 


Coupes sagittales 


Ces coupes ne font pas partie de l'examen de dépistage mais 

sont indispensables pour une étude complete de l'encéphale 

lorsqu'une anomalie est évoquée ou qu'un doute subsiste 

sur les coupes précédentes, particulièrement au niveau du 

corps calleux et du vermis cérébelleux. En revanche, en 

raison du développement anatomique de ces structures, 

les coupes sagittales ont peu d'intérêt avant 21-22 SA. On 

s'efforce de réaliser une échographie transfontanellaire (fon- 

tanelle antérieure du bregma ou, à défaut, suture sagittale 

médiane), soit par le haut (fig. 6.40a) sur une présentation 

du siège (en mobilisant éventuellement le fœtus), soit par la 

voie vaginale. 
La coupe sagittale médiane découvre de haut en bas : 

= la voûte crânienne; 

= les espaces péricérébraux, anéchogènes, bien visibles 
jusqu'à la fin du 2° trimestre dans les deux tiers posté- 
rieurs, délimitant la surface cérébrale où apparaît la gira- 
tion périphérique (fig. 6.40b) ; 

= la scissure interhémisphérique ou scissure longitudi- 
nale, marquée par le relief des circonvolutions et sillons 
de la face médiale des hémisphères, avec en particulier 
la circonvolution péricalleuse entre le sillon pérical- 
leux au contact du corps calleux et le sillon cingulaire 
qui dessine au-dessus une ligne parallèle plus ou moins 
ondulée. En latéralisant légèrement la coupe, on fait bien 
apparaître vers l'arrière la scissure pariéto-occipitale 
et la scissure calcarine, assez profondes et visibles dès 
26 SA, qui convergent vers la partie postéro-interne des 
cornes occipitales (fig. 6.41 et 6.42a); 

= le corps calleux qui forme une fine lame hypo-échogène, 
arciforme, à surface très échogène (la partie supérieure 
correspondant au sillon péricalleux et la partie inférieure 
à l'interface corps calleux-cavum du septum pellucidum), 
s'enroulant vers le bas pour dessiner d'avant en arrière le 
rostrum ou bec du corps calleux, le genou (sur lequel 
senroulent l'artère cérébrale antérieure puis sa branche 
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péricalleuse, visibles en Doppler couleur), le corps (tronc) 
et le bourrelet postérieur du splenium (fig. 6.41 et 6.42). 
Si nécessaire, c'est sur ce plan de coupe que sera mesurée 
la longueur du corps calleux entre le genou et le splenium 
(L en mm = nombre de SA + nombre de mois, voir aussi 
fig. 7.13 et tableau 7.14) et son épaisseur (= 2-2,5 mm au 
3° trimestre pour le corps, le double pour le splenium et le 
genou) ; 

= sous le corps calleux, la cavité ou cavum du septum pel- 
lucidum bien visible vers l'avant, entourée par le genou 
du corps calleux en avant et au-dessus (avec son prolon- 
gement postérieur — le cavum vergae - parfois visible); 

= en arrière et un peu en dessous se situe la région du troi- 
sième ventricule (V3) qui normalement est peu visible 
dans ce plan car sa lumière est presque virtuelle, aplatie 
entre les deux «joues » des thalamus, et qu'elle est un peu 
échogène par la présence d'un plexus choroïde et de la 
commissure grise. Entre le V3 et le septum pellucidum, 
on trouve un arc échogène correspondant au fornix 
qui délimite assez nettement ces deux espaces (fig. 6.40 
et 6.41); 

= plus bas, vers l'arrière, la coupe aborde la fosse céré- 
brale postérieure au niveau du vermis cérébelleux très 
échogène et du quatrième ventricule (V4) qui dessine 
une image triangulaire dont le sommet pointe en arrière 
dans le vermis et la base antérieure repose sur le tronc 
encéphalique au niveau du pont ou, anciennement, 
protubérance annulaire (fig. 6.40b et 6.43a). Si néces- 
saire, le vermis sera mesuré sur ce plan de coupe (voir 
fig. 7.11 et tableau 7.12). Une discrète inclinaison laté- 
rale droite et gauche de la sonde permet de distinguer les 
hémisphères cérébelleux un peu moins échogènes que 
le vermis, parcourus par de multiples sillons transver- 
saux à peine visibles. Le sillon le plus important forme 
la fissure primaire (sillon de premier ordre) séparant, 
dans un rapport 1/3-2/3, le lobe cérébelleux antérieur 
du lobe cérébelleux postérieur, parfois discernée en fin 
de 2° trimestre. Sa présence est en faveur d'une giration 
cérébelleuse satisfaisante et deux autres fissures plus 
postérieures peuvent être individualisées dans de bonnes 
conditions (fig. 6.43). 


Remarque 


En cas de doute, l'IRM est d'un apport précieux pour l'étude de 
la fosse cérébrale postérieure et du vermis cérébelleux (fig. 6.44). 


En basculant latéralement le plan de coupe, on obtient une 
excellente image du ventricule latéral entre la corne frontale 
et la corne occipitale, avec le carrefour qui contient le plexus 
choroïde très échogène, en forme de fer à cheval ouvert vers 
l'avant (fig. 6.45). La paroi ventriculaire se dessine surtout 
bien au niveau des cornes occipitales. Elle est échogène, fine 
et lisse, exempte d'irrégularité, de dépôt ou d'épaississement. 

Le mode 3D (ou le mode 4D avec reconstruction en temps 
réel du plan VCI-C) est ici parfois intéressant pour l'étude de 
la scissure interhémisphérique et du corps calleux car on peut 
rapidement à partir du plan de coupe du diamètre bipariétal 
ou de la coupe cavo-thalamo-cérébelleuse acquérir un volume 
dont on extrait le plan passant entre les hémisphères (fig. 6.39). 
La bande hypo-échogène du corps calleux (hyperéchogène 
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Fig. 6.40 Encéphale, coupe sagittale médiane. a. Coupe sagittale médiane par un abord transfontanellaire interhémisphérique. Sur une présen- 
tation du siège, le faisceau passe par la «fenêtre » du bregma produisant une bonne image dans cet axe. En profondeur, le vermis cérébelleux (+) 
est bien délimité, fortement échogéne. On distingue l'encoche triangulaire anéchogéne du 4° ventricule (+). Au-dessus du cavum du septum 
pellucidum (SP) et du cavum vergae, on visualise le corps calleux (>). Sous les cavum, l'image arciforme du fornix entourant le V3. Au-dessus du 
corps calleux, vers l'arrière, la ligne oblique correspond au sillon marginal (>) qui prolonge vers le haut le sillon cingulaire. b, c. 23 SA. Coupe 
sagittale médiane du pôle céphalique (b) agrandie et centrée sur le diencéphale, le tronc cérébral et la fosse cérébrale postérieure (c) : 1. espaces 
péricérébraux, paraissant élargis mais de façon physiologique; 2. sillon pariéto-occipital; 3. corps calleux; 4. cavum du septum pellucidum; 5. for- 
nix; 6. thalamus et région du V3; 7. mésencéphale; 8. pont; 9. moelle allongée (bulbe); 10. V4; 11. vermis cérébelleux; 12. tente du cervelet 





en VCI-C) se dessine nettement entre la cavité du septum et 
l'écho très intense du sillon péricalleux. En revanche, les autres 
sillons de la face interne des hémisphères ne sont pas visibles. 
Quand elle est possible, l'étude sagittale directe reste le gold 
standard pour l'étude de la ligne médiane. 


Coupes frontales 
Des coupes frontales céphaliques peuvent être obtenues 


en pivotant de 90° à partir du plan du diamètre biparié- 
tal (fig. 6.46). Elles ajoutent peu d'informations aux coupes 
transversales mais montrent bien que, dans ce plan, le 
contour osseux dessine normalement les trois quarts d'un 
cercle presque parfait. La coupe frontale antérieure transfon- 
tanellaire permet cependant une bonne étude de la scissure 
interhémisphérique et de la face interne des hémisphères 
creusée par le sillon cingulaire. Elle permet aussi l'étude de la 
partie moyenne du corps calleux dont la surface se prolonge 
latéralement dans le sillon péricalleux (image en T inversé) 


Fig. 6.41 Encéphale, coupe sagittale latéralisée. 30 SA. Coupe parasa- 
gittale dans la scissure interhémisphérique avec au centre le cavum du sep- 


j tum pellucidum (*) entouré par le corps calleux dont le bourrelet postérieur 
surmontant le cavum du septum pellucidum, flanqué des (splénium) est bien visible. Sous les septum, la région du V3 et des thalamus 
cornes frontales ventriculaires. Le V3, entre les thalamus et surmontés par l'arche échogène du fornix. La scissure pariéto-occipitale (1) 


les foramens interventriculaires, peut également être visible. et la scissure calcarine (2) sont visibles et convergent vers la partie postéro- 
interne des cornes occipitales ventriculaires. C : hémisphère cérébelleux. 
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Fig. 6.42 Corps calleux et vascularisation cérébrale interne. a. Coupe sagittale légèrement latéralisée du pôle céphalique. On individualise de 
haut en bas : le sillon cingulaire (1), le gyrus cingulaire (2), le sillon du corps calleux (3), le corps calleux (4), le cavum du septum pellucidum (+), un 
pilier du fornix (5). Vers l'arrière, on individualise bien la ligne oblique de la scissure pariéto-occipitale interne (>). b. Artère cérébrale antérieure. 
23 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. Le Doppler couleur permet d'individualiser l'émergence des branches de l'artère cérébrale antérieure (1) : 
artère péricalleuse (2), artère frontale antérieure (3), artère callosomarginale (4). Corps calleux (=), cavum du septum pellucidum (+), pilier antérieur 
du fornix (F), vermis cérébelleux (V). c. Artére péricalleuse. 33 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. Etude de la vascularisation en Doppler cou- 
leur : 1. artère cérébrale antérieure; 2. artère péricalleuse; 3. artère cingulaire; 4. veine cérébrale interne. Cavum du septum pellucidum (+). 





Fig. 6.43 Cervelet, tronc cérébral, diencéphale. a. 25 SA. Coupe sagittale médiane traversant le cervelet au niveau du vermis : 1. corps calleux; 
2. cavum du septum pellucidum; 3. diencéphale; 4. mésencéphale; 5. pont (protubérance annulaire); 6. moelle allongée (bulbe rachidien); 7. V4; 
8. fissure primaire du cervelet. b. Vermis à 36 SA. Reconstruction sagittale du vermis en 3D cerveau VCI. On distingue trois fissures : primaire (1), 


horizontale (2) et prébiventrale (3). L'empreinte du V4 est visible (—) sur la face antérieure du vermis. 
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Fig. 6.44 Vermis, IRM. Coupe sagittale en pondération T2 chez un foetus a 26 SA (a gauche) et a 30 SA (a droite). Notez la bascule vermienne 
qui diminue avec une morphologie vermienne préservée et notamment l'aspect habituel de la fissure primaire (—). 





Fig. 6.45 Ventricule latéral, plexus choroïde. 22 SA. Coupe sagit- 
tale latéralisée de l'encéphale (1) passant par une corne occipitale 
ventriculaire (2) et son plexus choroïde (3). Noter la paroi fine du 
ventricule, l'espace péricérébral large (+) où on peut voir des veines 
superficielles (4) et l'aspect lisse de l'hémisphère cérébral (—) à cet âge 
de grossesse. La vallée sylvienne (5) est orientée d'avant en arrière. 


On note que le V3 est en dessous du cavum du septum pellu- 
cidum avec lequel il n'est pas en continuité. Les coupes fron- 
tales permettent enfin d'évaluer la giration périphérique et la 
présence des sillons olfactifs (fig. 6.47) à la partie inférieure 
des hémisphères cérébraux sur une coupe très antérieure. 


Difficultés et pièges 

Les conditions d'examen, l'épaisseur pariétale mater- 
nelle, l'âge de la grossesse entraînent de grandes variations 
dans la qualité de l'image échographique. L'ossification 
progressive des os du crâne atténue fortement le faisceau 
ultrasonore et, en particulier, l'étude de la fosse cérébrale 
postérieure devient difficile en fin de grossesse. Il en va de 
même au niveau du «complexe antérieur » dont l'étude est 
parfois difficile en coupe transversale faisant craindre une 
fermeture prématurée d'une suture coronale (fig. 6.48a). 
À l'inverse, une trop belle image ventriculaire fera parfois 
craindre une ventriculomégalie mais la mesure du car- 
refour, repéré par le plexus choroïde, permet de corriger 
cette impression. 

En coupe transversale, l'hémisphère cérébral proxi- 
mal est toujours mal visible, il est difficile d'étudier à ce 
niveau la vallée sylvienne et le ventricule latéral. À faible 
gain, l'hémisphère paraît vide d'écho pouvant évoquer à 
tort une hydrocéphalie ou une hydranencéphalie unila- 
térale et avec un gain fort il se remplit d'échos parasites. 
L'absence de déplacement de la ligne médiane est le gage 
d'une symétrie entre les structures distales bien visibles et 
les structures proximales plus ou moins cachées. En cas 
de doute, il faut faire tourner la sonde autour de la tête 
fœtale ou mobiliser le fœtus ou aborder l'encéphale par 
voie transfontanellaire. 

Dans certains plans de coupe, à gain réduit, l'hémis- 
phère cérébral distal paraît parfois complètement liquidien 
(fig. 6.48b) mais une légère mobilisation de la sonde va faire 
apparaître la scissure sylvienne et le plexus choroïde bien 
positionné, non verticalisé comme dans une dilatation ven- 
triculaire majeure. De même, on peut être surpris par des 
espaces péricérébraux un peu larges, notamment vers la 
fin du 2° trimestre. Cet aspect est le plus souvent normal en 
l'absence d'anomalie associée (fig. 6.48d). 
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Fig. 6.46 Encéphale, coupe frontale. a. 26 SA. À gauche : 1. insula; 2. sillon frontal supérieur; 3. scissure longitudinale du cerveau; 4. sillon 
cingulaire. A droite, image agrandie centrée sur le cavum du septum pellucidum (+). Genou du corps calleux (>). Puis de façon symétrique : 
5. circonvolution péricalleuse; 6. corne frontale ventriculaire; 7. piliers antérieurs du fornix; 8. noyau caudé; 9. putamen; 10. thalamus. b. 33 SA. 
À gauche : 1. cavum du septum pellucidum; 2. cornes frontales des ventricules latéraux; 3. genou du corps calleux. On peut aussi individualiser 
quelques éléments de la giration sur le cliché général (à gauche) et sur le cliché agrandi (à droite) : 4. sillon frontal inférieur; 5. sillon frontal 
supérieur; 6. sillon du corps calleux; 7. gyrus cingulaire; 8. sillon cingulaire; 9. scissure interhémisphérique avec la faux du cerveau se terminant 
en À autour du sinus longitudinal. c. 33 SA. Cette coupe frontale au niveau du diencéphale, légèrement oblique d'avant en arrière montre de 
haut en bas, la ligne interhémisphérique (1), le genou du corps calleux (2), les cornes frontales des ventricules latéraux (3), le cavum du septum 
pellucidum (+) et les piliers antérieurs du fornix (4). Les noyaux caudés (NC) se situent en dessous et en dehors des ventricules latéraux. d. À 27 SA, 
par voie vaginale par la fontanelle du bregma : 1. cavité du septum lucidum; 2. VL au niveau du début du plexus choroïde; 3. scissure interhémis- 
phérique ; 4. espace péricérébral et faux du cerveau qui englobe le sinus longitudinal supérieur; genou du corps calleux (=). 


Les variantes de la normale posent parfois des pro- 
blèmes d'interprétation, en particulier dans la région 
médiane. La cavité du septum pellucidum paraît parfois 
inhabituellement grande et allongée (fig. 6.48b et voir 
plus haut Remarques et précisions anatomiques) : il s'agit 
la d'une prolongation physiologique du cavum dans sa 
partie postérieure et supérieure, sous le corps calleux, 
réalisant le cavum vergae. Cette prolongation est presque 
constante vers 6 mois puis se réduit en fin de grossesse 
(pour disparaître avant le cavum du septum) et elle est 
plus ou moins marquée selon le plan de coupe, mais elle 
est souvent bien illustrée par la coupe sagittale médiane 
ou la reconstruction 3D (fig. 6.48c et fig. 6.39). Une autre 


variante de la normale est représentée par la citerne du 
velum interpositum, autre cavité de la ligne médiane, 
anéchogène, arrondie en coupe transversale, oblongue en 
coupe sagittale, avasculaire, située en arrière et en dessous 
du cavum dont elle est séparée par le trigone, en arrière 


et au-dessus du V3 (fig. 6.23 et voir chapitre 8, Cavum du 
septum pellucidum). 

De même, l'interprétation des images de la fosse cérébrale 
postérieure peut être délicate en raison des variations phy- 
siologiques, de l'incertitude sur le caractère pathologique de 
certaines anomalies et de leur signification pronostique. On 
retiendra néanmoins que : 
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Fig. 6.47 Sillons olfactifs. a. 29 SA. Coupe frontale un peu oblique d'arrière en avant passant au niveau du cavum du septum pellucidum (+) vers 
les orbites. On retrouve à la partie inférieure des lobes frontaux, de part et d'autre de la ligne interhémisphérique deux petits ergots correspondant 
aux sillons olfactifs (—) contenant les bulbes et tractus olfactifs. b. 33 SA. Coupe frontale antérieure passant au niveau des cornes frontales (CF). 
Les sillons olfactifs (=) sont visibles de part et d'autre de la ligne interhémisphérique. 





Fig. 6.48 Encéphale, difficultés et pièges. a. 35 SA. Coupe transversale du pôle céphalique : atténuation proximale habituelle et vide acoustique du 
tiers antérieur (+) lié à une fusion précoce des sutures coronales (—). b. Encéphale, cavum vergae. 29 SA. En coupe transversale, allongement postérieur 
de la cavité du septum pellucidum (—). Noter l'hémisphère distal (x) faussement «liquidien » dans ce plan de coupe (et avec ce réglage). c. En coupe 
sagittale : 1. circonvolution péricalleuse; 2. corps calleux; 3. cavum du septum lucidum qui se prolonge en cavum vergae (4). d. Espaces péricérébraux 
larges (26 SA). Coupe parasagittale de l'encéphale. Les espaces entre la voûte crânienne et la périphérie de l'encéphale sont larges (+). Cet aspect est le 
plus souvent normal en l'absence d'anomalie de la biométrie et de la giration. 1. Encéphale. 2. Corne occipitale d'un ventricule latéral. 3. Plexus choroïde. 
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= le développement du vermis cérébelleux est parfois 
retardé, produisant une image liquidienne médiane qui 
peut être physiologique en début du 2° trimestre par la 
as de la poche de Blake (voir fig. 6.38h et i et 

pitre 8, Expansion kystique de la poche de Blake). 

Celle- -ci peut entrainer une rotation du cervelet vers le 
haut créant un aspect de « méga-grande citerne » sans 
malformation vraie du cervelet lui-même (voir fig. 8.49); 

= une coupe transversale trop basse peut passer sous le ver- 
mis et donner une fausse image d'agénésie vermienne ; 

= une grande citerne de plus de 10 mm est parfois rencon- 
trée et constituerait (si, et seulement si, l'anomalie est iso- 
lée) une simple variante anatomique, sans augmentation 
du risque d'anomalie associée ; 

= il peut être difficile sur une coupe sagittale de différen- 
cier avec certitude le vermis d'un hémisphère cérébelleux 
habituellement moins échogène ; 





Fig. 6.49 Cou, coupe sagittale antérieure. 21 SA. 1. Trachée. 
2. Œsophage (ligne hypo-échogène de la couche musculaire autour de 
la muqueuse échogène). * : loge thymique. 
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= en cas de doute ou d'anomalie de la fosse cérébrale 
postérieure sur la coupe axiale, il faut s'efforcer d'obte- 
nir une coupe sagittale (coupe directe plutôt qu'une 
reconstruction 3D plus imprécise) qui permet de bien 
préciser la présence, la position et la biométrie du ver- 
mis cérébelleux, et il faut reprendre une étude morpho- 
logique complète (cérébrale et extracérébrale), l'IRM 
fœtale restant le dernier recours pour le diagnostic 
des anomalies de la 10 cérébrale postérieure (voir 
fig. 6.44 et chapitre 8, Anomalies de la fosse cérébrale 
PS 


Cou 


L'abord antérieur du cou est habituellement possible au 
2° trimestre, spontanément ou à la faveur de mouvements 
foetaux, mais il devient souvent impossible en fin de gros- 
sesse en raison de la position de flexion amenant le men- 
ton en regard du thorax. Une déflexion permanente de 
la tête doit faire rechercher une maa ey SR de la 
partie antérieure du cou (goitre, voir | 3 et fig. 9.44), 
ou une anomalie oe postérieure LL 
iniencéphalie, voir | 221 h), et avertir le clinicien 
d'une possible pi set clin de la face ou du front lors de 
l'accouchement. 

Le balayage transversal et sagittal de la face posté- 
rieure du cou doit être systématique et permet de suivre 
l'axe osseux rachidien et surtout de s'assurer de l'absence 
d'image liquidienne sous-cutanée Rene, un 
œdème ou un hygroma, voir fig. 9.36 à 9.38, fig. 16.2 
et 16 

Fondue sont possibles, avec un menton suffisam- 
ment relevé, les coupes sagittales antérieures permettent 
d'identifier le ve ascendant de la trachée (anéchogène) 
(fig. 6.49 et 6.50a) et des carotides (anéchogène prenant 
le Doppler). L cesophage (voir plus loin) peut souvent se 
deviner en arrière de la trachée (deux lignes parallèles des 
tuniques musculaires). Le pharynx et le larynx sont géné- 
ralement bien visibles lors de l'activité de déglutition, en 
arrière de la langue, dans les trois plans de coupe (fig. 6.51). 





Fig. 6.50 Cou : trachée et thyroïde. a. Trachée. 28 SA : a gauche, coupe sagittale du cou avec une tête en déflexion; a droite, coupe transver- 
sale au niveau de la thyroïde. 1. Trachée. 2. Œsophage. 3. Lobes de la thyroïde. b. Thyroïde. 20 SA. Coupe transversale du cou au niveau de la 
6° vertébre cervicale (C6). On distingue la thyroïde (Th) dont la largeur (+) ne dépasse pas celle de la vertébre située au même niveau. T : trachée. 
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Fig. 6.51 Cou : 
cou. * : pharynx rempli de liquide amniotique; — : gouttières pha- 
ryngolaryngées; 1 : larynx (cornes vocales surmontées de l'épiglotte); 
2 : trachée. Au niveau du pôle céphalique fléchi sur le thorax, le com- 
plexe antérieur (CA) : cavum du septum pellucidum, cornes frontales 
des ventricules latéraux et genou du corps calleux. 


pharynx, larynx et trachée. Coupe frontale du 


Les cordes vocales (ou plis vocaux), échogènes forment 
un V à pointe antérieure sur une coupe transversale et pré- 
sentent des mouvements d'ouverture et de fermeture. 

La coupe transversale du cou forme une image arron- 
die, centrée par les échos rachidiens, la thyroïde créant une 
image échogène de part et d'autre de la lumière trachéale, 
sans déformation du contour antérieur (fig. 6.50b) et avec 
une largeur transversale (voir fig. 7.21 et tableau 7.23) ne 
dépassant pas la largeur de la vertèbre cervicale en regard. 
À ce niveau, la lumière trachéale est arrondie, anéchogène, à 
paroi échogène et épaisse. Légèrement au-dessus de la thy- 
roïde, la trachée, dont la lumière est alors oblongue à grand 
axe antéropostérieur, est cerclée latéralement et en arrière 
par le cartilage cricoïde hypo-échogène. En fin de grossesse, 
l'abord antérieur est impossible, la thyroïde est dans l'ombre 
du menton mais on peut souvent la visualiser en abord laté- 
ral en se repérant sur l'image ovalaire de la trachée. 


Étude échographique du rachis 


Guide de l'examen échographique 
du rachis 


Anatomie 


Examen de dépistage 

Aspect du rachis : 

= revêtement cutané continu sur les coupes sagittales et 
transversales ; 

= alignement des lames vertébrales en coupes parasagittales 
sans manque ni angulation; 

= convergence des lames sur les coupes transversales ; 

= trajet parallele des deux lignes des lames sans manque ni 
angulation en coupe frontale postérieure. 


Examen de diagnostic 
On ajoute a l'examen de dépistage : 
= étude de la jonction occipitocervicale ; 
= étude du rachis: 
— aspect des arcs postérieurs et du revêtement cutané, 
— aspect des corps vertébraux : échogénicité, calcifications, 
aplatissement, 
- courbure habituelle en coupe sagittale, 
— recherche d'une courbure inhabituelle en coupe frontale, 
— aspect du sacrum. 
= Cone médullaire : niveau et aspect. 


Images recommandées pour le compte rendu 


Examen de dépistage 

= Coupe sagittale du rachis à partir de la charnière thoracolom- 
baire jusqu'au sacrum. 

= Ou mieux (bien que ne faisant pas partie des recommanda- 
tions) une double image du rachis et de la fosse cérébrale 
postérieure. 


Examen de diagnostic (on ajoute) 
= Coupe sagittale du rachis cervicothoracique. 
= Image du cône terminal. 


En cas d'anomalie suspectée 
Tout cliché permettant d'étayer le diagnostic. 


Le rachis foetal est repérable très tôt dans la période 
embryonnaire. Le tube neural est fermé a 6 SA (neuropore 
postérieur) et il se forme des condensations localisées dans 
le mésenchyme qui entoure le tube puis une chondrifica- 
tion de ces zones pour aboutir a une ébauche cartilagineuse 
de la colonne vertébrale : à 9 SA, l'axe rachidien est entière- 
ment cartilagineux mais dès 8 SA une ossification de type 
enchondral s'ébauche au centre du futur corps vertébral (voir 
fig. 4.13a). L'échogénicité de la structure vertébrale dépend en 
grande partie, mais pas totalement, de cette ossification. Il ne 
s'agit pas d'un processus en «tout ou rien» : la vertèbre carti- 
lagineuse est beaucoup moins échogène que sa partie ossifiée 
mais elle n'est pas totalement anéchogène et peut se visualiser 
plus ou moins en fonction des réglages ou de l'orientation de 
la coupe (l'échographie n'est pas la radiographie !). 

Chaque vertèbre présente trois zones échogènes corres- 
pondant aux trois centres d'ossification primitifs (fig. 6.52a 
et b) : le centre médian, antérieur, pour le corps vertébral et 
les deux centres latéraux, postérieurs, au carrefour des pédi- 
cules, des lames vertébrales et des massifs articulaires. Ce 
sont ces trois points qui forment l'image échographique du 
rachis. Le reste de la vertèbre est cartilagineux, faiblement 
échogène. En particulier, l'apophyse épineuse s'ossifie plus 
tard, après la naissance, et il n'y a donc pas à décrire, chez le 
fœtus, de «ligne des épineuses » pour une image qui corres- 
pond en fait à l'alignement des centres d'ossification latéraux 
(en gros, les lames vertébrales ou laminas, voir fig. 4.13b). 
L'ossification du corps vertébral (centre primitif médian) 
commence au niveau des vertèbres thoraciques inférieures 
puis progresse en même temps vers le haut et vers le bas. 
L'ossification de l'arc postérieur (les deux centres primi- 
tifs latéraux) commence au niveau cervical puis progresse 
dans le sens céphalo-caudal. Les dernières vertèbres sacrées 
(S3-S5) sont ossifiées à partir de 21 SA, S1 et S2 dès 16 SA. 
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Fig. 6.52 Rachis au 1“ trimestre. a. 1 


transverse; AA : apophyse articulaire; L : lame; AE : apophyse épineuse. b. Vertèbre thoracique, coupe transversale. 13 SA. 1 


: centre primitif médian; 2 : centres primitifs latéraux; CV : corps vertébral; P : pédicule; AT : apophyse 


: centre primitif 


médian (corps vertébral); 2 : centres primitifs latéraux (lames). Grosses surrénales (+) bien visibles sur cette coupe. c. 13 SA et 4 jours : la position 
de ce fœtus (dos en avant) permet une étude initiale correcte du rachis rachis lombosacré dont on appréciera la souplesse lors des mouvements. 
1 : peau; 2 : canal rachidien; 3 : corps vertébral. L'arc vertébral est au début du stade cartilagineux (chondrification) donc isoéchogène aux tissus 


voisins et très peu visible. d. T12, coupe transversale. 14 SA. 1 


Cependant, l'échogénicité précède l'ossification : une étude 
détaillée et un dépistage fiable deviennent possibles entre 
2 mois et demi et 3 mois et demi, lorsque les pièces verté- 
brales sont suffisamment ossifiées sur toute la hauteur du 
rachis : ceci dépend très largement des conditions d'examen, 
de la position fœtale et de la voie d'abord, abdominale ou 
vaginale (fig. 6.52c et d). 


Coupes sagittales 


Il s'agit en fait d'un «balayage» sagittal qui nécessite un dos 
orienté dans le secteur avant de l'utérus, au besoin par mobili- 
sation du foetus, et c'est une coupe fondamentale pour l'examen 


: 12° côte; 2 : 


lames vertébrales; 3 : corps vertébrales; R : reins. 


de dépistage. La sonde est positionnée dans le grand axe du 
rachis et se déplace de haut en bas avec de petits mouvements 
de bascule permettant de passer rapidement d'un côté à l'autre 
de l'arc vertébral postérieur, en gardant la sonde «légère », 
sans eeu appuyer pour ne pas coller le dos a la paroi utérine 
fi C). Labord rachidien par l'avant, a travers l'abdomen 
al est parfois «contributif» au 2° trimestre quand l'échogé- 
nicité est très favorable, mais on préférera toujours la sécurité 
de l'abord direct quand il est ee 
On découvre ainsi (fig. 6.53) : 
= la ligne cutanée ne, régulière et lisse; 
= les arcs vertébraux (postérieurs) qui sont abordés 
soit dans un plan paramédian, au niveau des centres 
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Fig. 6.53 Rachis, coupe sagittale. a. Plans de coupe pour l'arc vertébral (vertèbre lombaire a 7 mois) : en A, plan sagittal médian passant entre les 
lames; en B, plan juxta-médian passant par la lame peu ossifiée; en C, plan paramédian passant dans le centre primitif latéral. b. 19 SA. En arrière 
des corps vertébraux (4), on distingue le canal rachidien limité par la dure-mère (1) qui descend jusqu'au coccyx et qui contient la moelle (2) avec son 
canal central ou épendymaire (3). Le cône terminal (6) est au niveau de la 5° vertèbre lombaire et se prolonge par les racines nerveuses de la queue 
de cheval. Ligament longitudinal antérieur (5). Le plan est bien sagittal et médian, il passe donc entre les lames qui n'apparaissent pas dans l'image. 
c. Coupe sagittale légèrement latéralisée à 22 SA. 1 : revêtement cutané; 2 : ligne des lames vertébrales (centres primitifs latéraux) ; 3 : ligne des 
corps vertébraux; 4 : ligne du ligament longitudinal antérieur. La coupe est un peu latéralisée et passe par les centres d'ossification latéraux, le canal 
rachidien étant mal visible. Par ailleurs, coupe médiocre : la sonde appuie trop fort et le revêtement cutané est en partie « perdu » (—). d. Mauvais 
plan de coupe sagittal du rachis. En effet, on distingue ici le revêtement cutané (1) et les lames latérales très échogènes (2) dans le même plan que les 
corps vertébraux (3). Le fait de visualiser ainsi la ligne des lames (en réalité les centres primitifs latéraux) montre qu'il s'agit d'une coupe parasagittale 
qui n'est pas optimale pour une recherche de dysraphisme spinal. e. Extrémité distale de la moelle spinale. 29 SA. 1 : cône médullaire terminal; 
2 : dure-mére; 3 : espace subarachnoidien; 4 : espace péridural (plus important en arrière); 5 : queue de cheval; 6 : ligament jaune; 7 : lame ver- 
tébrale peu ossifiée (pas d'ombre); 8 : filum terminal; 9 : corps vertébraux (entre les disques hypo-échogènes); 10 : ligament longitudinal antérieur. 
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Fig. 6.53 Suite. f. Coupe sagittale de l'extrémité rachidienne. 32 SA. Derrière les corps vertébraux, on retrouve le canal rachidien et le cône termi- 
nal (1), le canal central échogène légèrement dilaté au niveau du ventricule terminal (2) et des racines nerveuses de la queue de cheval (3) avec la 
ligne plus dense du filum terminal (4). g. Coupe sagittale de l'extrémité inférieure du rachis, en haute fréquence et en milieu de grossesse : le cul-de- 
sac dural descend jusqu'au coccyx, le filum terminal (—) est tendu entre le cône médullaire (+) au niveau S2-S3 et la 1 vertèbre coccygienne (CX). 


primitifs latéraux qui forment avec une ligne pointil- 

lée d'échos très forts, soit dans un plan plus médian 

passant par les lames (encore cartilagineuses) avec 
un pointillé discret d'échos plus flous (voir Remarque 
ci-apres) ; 

= la paroi interne du canal rachidien avec successivement 

(fig. 6.53b et e) : 

- le ligament jaune, tendu verticalement d'un arc à 
l'autre, formant une succession d'échos linéaires appa- 
raissant entre les arcs, 

— l'espace péridural contenant un tissu cellulograisseux 
lâche et un réseau vasculaire, plus important en arrière 
qu'en avant, et formant une fine lame anéchogène 
assez nette, 

— l'étui méningé de la dure-mére qui produit une inter- 
face très échogène et son contenu de liquide cérébro- 
spinal (LCS); 

= la moelle épiniere, entourée de LCS, a contours nets, 
lisses et réguliers, anéchogène avec la ligne échogène 
du canal central (ou canal épendymaire). L'extrémité 
caudale de la moelle forme le cône terminal (où le 
canal central est discrètement dilaté pour former le 
ventricule terminal) qui se prolonge par les racines 
nerveuses de la queue de cheval (fig. 6.53b, e et f) se 
traduisant par des échos linéaires mieux visibles en 
haute fréquence. Le filum terminal (filament glial 
qui s'étend du cône terminal à l'extrémité sacrale du 
sac dural où il s'attache) est parfois visible sous la 
forme d'un écho linéaire un peu plus épais et posté- 
rieur partant du cône terminal vers le sacrum. À noter 
l'ascension relative de la moelle épinière dans le canal 
rachidien, tout au long de la grossesse, entraînant la 
remontée du cône terminal qui glisse de S1 à 24 SA 
jusqu'au niveau L3 à 40 SA; 

= en profondeur, la ligne des corps vertébraux qui est 
doublée vers l'avant par une ligne pointillée apparaissant 
entre les échos vertébraux : chaque point correspond 
au bord antérieur du disque intervertébral recouvert du 
ligament prévertébral. 


Remarque 

Normalement, un plan de coupe sagittal strict, idéal et bien foca- 
lisé, ne doit visualiser que la peau, le canal rachidien et le corps 
vertébral : les lames étant par définition et anatomiquement laté- 
rales, elles ne peuvent être vues que si le plan sagittal est un peu 
incliné ou paramédian (fig. 6.53a). L'apophyse épineuse n'est pas 
ossifiée et les deux lames sont assez nettement écartées comme le 
montrent bien les coupes transversales de la figure 6.54 : il ya un 
«trou» échographique médian dans l'arc postérieur. Ce pseudo- 
défect est évidemment normal et il va se réduire au cours de la 
grossesse avec la croissance et l'ossification des lames. 


La biométrie du rachis ne fait pas partie de l'examen de 
dépistage. La mesure de la colonne thoracolombaire (hau- 
teur des sept corps vertébraux au-dessus du sacrum) est de 5 
à 6 mm inférieure à la longueur fémorale au 3° trimestre. Elle 
est peu influencée par le RCIU et pourrait être utilisée pour la 
datation dans certains cas (anomalies des membres, nanismes). 


Coupes transversales 


Le balayage transversal (fig. 6.54 et fig. 6.103a et b) permet de 
sauter d'une vertèbre à l'autre en surveillant simultanément 
l'intégrité du revêtement cutané et la succession régulière 
des deux lames vertébrales (ou laminas) dont l'orienta- 
tion est convergente. L'ossification du mur postérieur est 
plus rapidement acquise au niveau cervicothoracique qu'au 
niveau lombaire. Dans de bonnes conditions d'examen, 
avec une coupe un peu oblique, le canal rachidien est bien 
visible (triangulaire au niveau lombaire, arrondi au niveau 
thoracique), tapissé par l'étui méningé, contenant, selon le 
niveau, la moelle cervicale, thoracique, lombaire haute ou 
les racines de la queue de cheval. Le diamètre du canal est 
maximum au niveau cervical où la moelle est au large, puis 
il diminue progressivement en descendant au niveau thora- 
cique pour augmenter ensuite en région lombaire (en fin de 
croissance, on passe le pouce dans la vertèbre cervicale, l'in- 
dex dans la vertèbre lombaire et l'annulaire dans la dorsale). 
En avant du canal, on alterne entre le disque intervertébral 
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Fig. 6.54 Rachis, coupe transversale. a. Atlas. 21 SA. Coupe transversale à la hauteur de l'articulation atlanto-axoidienne. 1 : arc antérieur de 
l'atlas avec la fovea dentis concave vers l'arrière (fossette articulaire pour la dent de l'axis); 2 : masses latérales (massifs articulaires) flanquées en 
dehors des processus transverses; (—) : moelle spinale. b. 11° vertèbre thoracique. 20 SA. Coupe transversale. A gauche, sur le plan général, on 
note de part et d'autre de la vertébre (V) et en avant des côtes (C), les reins (R) avec les pyélons (>). À droite, l'image est agrandie sur la vertèbre : 
1 : plan cutané; 2 : lames vertébrales; 3 : moelle épinière hypo-échogène avec l'écho ponctiforme du canal central; 4 : corps vertébral; Ao : aorte; 
VCI : veine cave inférieure. c. Rachis niveau thoracique (présence d'une côte). 30 SA. Coupe transversale d'une vertèbre thoracique. Au centre 
du canal rachidien, on note la moelle épinière hypo-échogène et l'écho ponctiforme du canal central (CC). 1 : corps vertébral; 2 : plexus veineux 
vertébral interne postérieur; 3 : plexus veineux vertébral interne antérieur; 4 : lame vertébrale; 5 : côte. d. Vertèbre lombaire L1 (pas de côte 
visible). 27 SA. Coupe transversale. 1 : corps vertébral; 2 : foramen vertébral (trou de conjugaison) avec la moelle épinière hypo-échogène et l'écho 
ponctiforme du canal central; 3 : processus transverse; 4 : lames; 5 : muscle érecteur du rachis. 


hypo-échogène et le corps vertébral très échogène. La coupe 
transversale ne nous paraît pas présenter de supériorité pour 
le dépistage d'une dysraphie spinale, l'étude est plus lente et 
l'interprétation parfois difficile au niveau lombosacré. Elle 
est en revanche indispensable pour apprécier le niveau de 
la dysraphie (voir chapitre 10, Pronostic et conduite à tenir 
devant un spina bifida). La présence ou l'absence de côtes 
permet de distinguer la jonction entre le rachis thoracique et 
le rachis lombaire. 

Les deux premières vertèbres (C1 et C2) constituent un 
cas particulier. L'atlas (C1) ne possède pas de corps verté- 
bral mais un arc antérieur assez fin qui présente une fossette 
(fovea dentis) concave vers l'arrière qui s'articule avec la dent 
de l'axis (apophyse odontoide). Cet arc antérieur est assez 
fortement échogène (forte réflexion) en coupe transversale 


(fig. 6.54a). Vers l'arrière, il y a deux gros massifs latéraux 
(massifs articulaires) et un arc postérieur sans lame ni pro- 
cessus épineux. La deuxième vertèbre, l'axis, est une transi- 
tion vers la morphologie vertébrale habituelle, avec un corps 
qui supporte l'apophyse odontoide (discrète car elle s'ossifie 
bien après la naissance) et un petit processus épineux. 


Coupes frontales 


Ces coupes permettent de suivre le trajet parallèle des deux 
lignes des lames vertébrales, qui se confondent avec les 
centres d'ossification primaires latéraux, marqué par un 
léger renflement lombaire précédant l'effilement terminal du 
sacrum, encadré par les deux ailes iliaques (fig. 6.55). Entre ces 
deux lignes apparaissent des échos qui correspondent, selon le 
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Fig. 6.55 Rachis, coupe frontale. a. Rachis lombosacré. Plan de coupe frontal et postérieur. 20 SA. Les lames vertébrales (=) sont disposées 
parallélement et symétriquement au niveau lombaire (L) puis se rapprochent au niveau sacré (S). b. Rachis thoracolombaire. Coupe frontale. 23 SA. 
La coupe glisse vers la surface du dos et découvre la convergence des lames (—). 


niveau et la courbure rachidienne, à la moelle épinière, au bord 
postérieur de l'étui méningé ou à l'espace péridural postérieur 
(large, riche en graisse et en vaisseaux). En glissant le plan de 
coupe vers la surface du dos foetal, on voit se rapprocher les 
lames latérales et parfois apparaître, en fin de grossesse, un 
alignement d'échos linéaires très discrets qui correspondent 
réellement aux apophyses épineuses encore cartilagineuses. 

Malgré son utilisation délicate, la coupe frontale du 
rachis doit être connue car elle est parfois la seule réalisable 
en raison de la position du dos fœtal. 


Utilisation du 3D-4D 


Il y a deux façons d'utiliser ici le mode volumique (fig. 6.56) : 
le mode «laborieux» de reconstruction triplan à partir 
d'une acquisition statique, et le mode « gain de temps » d'une 
acquisition dynamique en 4D «osseux» mode VCI plan C 
ou IVC omniview avec reconstruction linéaire ou mieux 
polyligne de l'axe du rachis. 

Sur un dos mal orienté, l'imagerie 3D est parfois très 
utile pour interpréter l'image 2D : soit en mode osseux 3D 
qui permet de faire pivoter le rachis, soit en mode triplan 
en faisant glisser le plan de coupe des lames latérales vers la 
surface cutanée. Celle-ci peut aussi être analysée en recons- 
truction volumique mode surface. Enfin, le scanner foetal se 
révèle très utile en cas de doute. 


Remarque 


Le scanner du squelette foetal n'est pas l'examen de première 
ligne, mais il a de nombreux avantages. Il présente une bonne 
disponibilité dans les services de radiologie et sa dosimétrie est 
modérée, à peine plus élevée qu'un «contenu utérin» en radio- 
graphie conventionnelle (computed tomography dose index ou 
CTDlinférieure à 5 mGy), son interprétation est beaucoup plus 
aisée et surtout il permet de s'affranchir de toute superposition. 
Les reconstructions volumiques sont d'une étonnante précision 
(fig. 6.56e). Enfin, l'examen est bien toléré avec une acquisition 
rapide donc une immobilisation courte, il n'y a donc pas de 
contre-indication pour les patientes claustrophobes. 


La prochaine édition de cet ouvrage fera peut-être l'im- 
passe totale sur l'étude bidimensionnelle au profit d'une 
image « radioscopique » 4D (mode X-ray) de l'ensemble 
du dos, mais en l'état actuel, le rendu de volume n'apporte 
pas toujours une bonne définition d'image et la qualité se 
dégrade beaucoup quand les conditions ne sont pas idéales. 


Difficultés et pièges 
Par la gravité de son pronostic, et les implications médi- 
colégales d'une erreur ou d'un retard de diagnostic, le 
spina bifida est une préoccupation presque obsessionnelle 
de tout échographiste d'autant que la session de « rattra- 
page» obtenue par une augmentation anormale de l'a- 
foetoprotéine dans le sang maternel (lors du dépistage de la 
trisomie 21 au 2° trimestre) en cas d'ouverture médullaire 
a pratiquement disparu en raison de la généralisation du 
dépistage au 1‘ trimestre où ce dosage n'est pas utilisé. 
Dans de bonnes conditions, avec un dos foetal antérieur, 
un balayage sagittal permet de lever le doute en quelques 
secondes d'examen. Dans les autres cas, il faut mobiliser le 
fœtus, parfois recourir à la voie vaginale, et surtout recher- 
cher les signes indirects au niveau cérébral et en fosse 
cérébrale postérieure (voir chapitre 10, Signes indirects de 
dysraphisme) : pour une meilleure sécurité du dépistage, 
il nous paraît souhaitable de produire à la fois une image 
du rachis inférieur (en coupe sagittale) et une image de la 
fosse postérieure (grande citerne et contour du cervelet). 
L'absence de certitude, la difficulté de l'examen doivent 
être notées sur le compte rendu afin de prévoir un contrôle. 
Les pièges et artefacts sont moins fréquents que les diffi- 
cultés d'examen : 
= présentation du siège, décubitus dorsal, dos plaqué contre 
l'utérus ou le placenta, oligoanamnios; 
= ossification vertébrale postérieure plus précoce au niveau 
cervical que thoracique, l'ossification lombaire étant 
encore plus tardive; 
= en coupe frontale, la crête iliaque fait un cône d'ombre 
qui cache la jonction lombosacrée ; 
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Fig. 6.56 Rachis, mode volumique. a. 3D en présentation triplan, focalisée sur l'arc vertébral postérieur au niveau lombaire. b. Rachis thoraco- 
lombosacré en mode volumique osseux (VCI omniview dans la terminologie GE Voluson). L'aspect irrégulier des côtes est un artefact de balayage 
ou de mouvement. c. Rachis en mode 4D. 22 SA. Reconstruction d'une coupe transversale du rachis à partir d'une coupe sagittale. Mode 4D 
omniview mode os. d. 13 SA. Reconstruction volumique mode surface d'un embryon vu de dos qui permet de noter l'arrondi régulier de la colonne 


vertébrale (>). e. 28 SA. Aspect normal du rachis foetal étudié par scanner osseux. 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 


= au niveau sacré, fausse impression de divergence des 
lames vertébrales ; 

= fausse absence des lames ou pseudo-ouverture de l'arc 
postérieur sur des coupes transversales trop obliques; 

= disparition de l'image des lames latérales lorsque la coupe 
sagittale est strictement médiane et passe entre les points 
d'ossification ; 

= fausse image liquidienne de surface par le cordon chemi- 
nant au contact du dos. 


Etude échographique du thorax 


Le thorax est un tronc de cône à base inférieure, limité en 
arriere par le rachis thoracique et latéralement par les arcs 
costaux entre lesquels il faudra parfois se glisser pour une 
étude fine du contenu thoracique. La base du thorax est for- 
mée par le diaphragme, le sommet est dessiné par les échos 
du rachis et des clavicules. 


Parois du thorax 


Le thorax a globalement une forme de cloche, de diamètre 
progressivement croissant de haut en bas, et ses parois se 
poursuivent sans angulation, rétrécissement ou rupture avec 
celles de l'abdomen. Logiquement, un aspect du tronc en 
«bouchon de champagne» - passage brutal d'un petit tho- 
rax à un gros ventre — fera évoquer soit une hypoplasie tho- 
racique (ostéochondrodysplasie par exemple, voir fig. 15.1f 
et g) soit une hypertrophie abdominale. 

Les côtes présentent une échogénicité importante surtout 
liée à une forte réflexion sur leur double convexité externe 
(courbure de l'os et courbure de la surface externe). Cela 
détermine un cône d'ombre qui gêne un peu l'exploration du 
contenu thoracique, avec un aspect zébré en coupe frontale. 
La côte est toujours harmonieusement courbe et convexe 
sur la coupe transversale, sans angulation ni concavité (voir 
fig. 7.23). Le gril costal apparaît bien sur les coupes tan- 
gentielles à la paroi thoracique de façon plus spectaculaire 
en 3D (fig. 6.56b et fig. 6.113b). Le sternum antérieur est 
cartilagineux donc hypo-échogène. Il présente néanmoins 
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quatre noyaux d'ossification dont le noyau supérieur peut 
être visible le premier dès la fin du 2° trimestre de la gros- 
sesse (fig. 6.57). 

Le plan de référence pour la biométrie du thorax (dia- 
mètre, circonférence ou surface) est celui de la coupe des 
quatre cavités (voir chapitre 7, Thorax et cœur). Dans le 
doute, ici aussi, le scanner osseux du fœtus permet une 
excellente analyse de la cage thoracique (fig. 6.56e). 


Cœur 


Guide de l'examen échographique du cœur 
Anatomie 


Examen de dépistage 
= Position/orientation à gauche du cœur. 
= Volume du cœur. 
= Rythme cardiaque. 
= Coupe des quatre cavités cardiaques : 
— croix septovalvulaire (septum primum, septum interven- 
triculaire, valves auriculoventriculaires) ; 
— aspect des oreillettes et des ventricules ; 
- symétrie en volume des oreillettes et des ventricules; 
— décalage des valves auriculoventriculaires ; 
— valvule de Vieussens dans l'oreillette gauche; 
— au moins une veine pulmonaire s'abouchant dans l'oreil- 
lette gauche; 
— absence d'épanchement péricardique. 
= Coupe du croisement des gros vaisseaux : 
— aorte vue en coupe transversale ; 
- tronc de l'artère pulmonaire (AP) et sa bifurcation en deux 
branches; 
— artère pulmonaire droite s'enroulant autour de l'aorte. 
= Continuité septo-aortique. 


Examen de diagnostic 

On ajoute à l'examen de dépistage : 

= confirmation que les cavités auriculoventriculaires d'aspect 
droit sont bien à droite du cœur et d'aspect gauche bien à 
gauche du cœur; 





Fig. 6.57 Sternum. 22 SA. a. Coupe frontale : quatre noyaux ossifiés (=>) du sternum bien visibles sur cette coupe frontale antérieure du thorax. 
Chez ce fœtus, l'ossification sternale est un peu prématurée mais sans conséquence clinique. b. Coupe transversale : en avant du ventricule 
droit (VD), on retrouve un noyau d'ossification sternal (=) avec un cône d'ombre sous-jacent. 
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= vérification de l'émergence des gros vaisseaux (ventricule 
gauche-aorte, ventricule droit-artère pulmonaire) ; 

= aorte thoracique descendante en arrière de l'oreillette gauche 
avec un petit espace de séparation; 

= intégrité du septum interventriculaire en coupe orthogonale; 

= cinétique des valves auriculoventriculaires ; 

= étude en Doppler couleur de la partie haute du sep- 
tum interventriculaire au niveau du décalage des valves 
auriculoventriculaires ; 

=" continuité mitro-aortique; 

= diamètre des gros vaisseaux; 

= coupe des trois vaisseaux visualisant de gauche a droite, le 
tronc de l'artère pulmonaire, l'aorte thoracique ascendante et 
la veine cave supérieure ; 

= coupe de la crosse de l'aorte; 

= coupe du canal artériel; 

= coupe des dômes vasculaires avec vérification de l'axe du flux 
sanguin en Doppler couleur. 


Images recommandées pour le compte rendu 


Examen de dépistage 

= Coupe des quatre cavités; il est recommandé sur ce cliché de 
visualiser au moins une veine pulmonaire, mais ce n'est pas 
obligatoire. 

= Coupe des gros vaisseaux de la base avec image de l'artère 
pulmonaire droite cravatant l'aorte. 

= Image de la continuité septo-aortique. 


Examen de diagnostic (on ajoute) 

= Image de la continuité ventricule droit-artère pulmonaire. 

= Image des dômes vasculaires en Doppler couleur. 

= Image de l'abouchement de deux veines pulmonaires dans 
l'oreillette gauche en Doppler couleur. 

= Coupe de l'arche aortique. 

= Remplissage des cavités cardiaques en Doppler couleur. 

= Image montrant l'estomac intra-abdominal et le cœur 
intrathoracique. 


Echocardiographie fœtale : généralités 


L'anatomie cardiaque fœtale présente deux particularités 
importantes qui la différencient de l'anatomie adulte : le 
foramen ovale avec sa valve et le canal artériel. Ces deux 
structures permettent d'organiser la circulation fœtale pour 
«shunter » les poumons non fonctionnels et orienter le sang 
bien oxygéné (placentaire) vers la partie supérieure du corps 
(voir fig. 7.35) : 
= Le foramen ovale ou trou de Botal est une communica- 
tion normale entre les deux oreillettes (ou atriums). Elle 
résulte des deux cloisonnements de l'oreillette primitive 
par le septum primum puis le secundum. Chaque cloi- 
son est incomplète et conserve une ouverture. Mais les 
deux ouvertures sont décalées ce qui donne une com- 
munication en « chicane». La cloison de gauche (septum 
primum) est fine et flotte dans l'oreillette gauche sous 
la poussée du sang provenant des cavités droites. Cette 
cloison flottante constitue la valve ou valvule de Vieus- 
sens qui est destinée, après la naissance, à se plaquer sur 
le foramen pour s'y coller puis l'obstruer. Avant cela, le 
trajet de la chicane est orienté de bas en haut de telle sorte 
que le foramen capte la plus grande partie du flux san- 


guin bien oxygéné qui monte de la veine cave inférieure 

(provenant du placenta) pour l'envoyer au ventricule 

gauche, l'aorte ascendante et la circulation cérébrale. 
= Le deuxième shunt est constitué par le canal artériel ou 

ductus arteriosus qui met en communication l'artère 
pulmonaire (AP) et le début de l'aorte descendante ce 
qui, sur le plan fonctionnel, permet d'orienter le sang 
veineux « pauvre» du ventricule droit (en provenance du 
haut du corps et un peu des poumons non fonctionnels) 
directement vers l'aorte terminale, les artères ombilicales 
et le placenta, en évitant de l'envoyer vers la partie supé- 
rieure et «noble» (cerveau). À terme, le canal artériel est 
un conduit de forme assez variable, en général très court 
(5 mm en moyenne mais parfois plus de 10), d'un dia- 
mètre voisin de celui de l'artère pulmonaire (une dizaine 
de millimètres). Il naît dans l'axe du tronc de l'AP, dans 
la bifurcation (un peu sur la branche gauche) et s'ouvre 
dans l'aorte au niveau de son «isthme » quelques mil- 
limètres en dessous du départ de l'artère sous-clavière 
gauche. L'isthme aortique est la zone de jonction entre 
la crosse et l'aorte descendante et il présente un discret 
rétrécissement normal (chez le fœtus). La paroi du canal 
est épaisse et surtout présente une importante compo- 
sante musculaire (contrairement à l'aorte et à l'AP) qui 
permettra sa fermeture rapide après la naissance (vaso- 
constriction). Le canal se fibrose ensuite pour donner le 
ligament artériel qui attache l'isthme à l'artère pulmo- 
naire. Chez le foetus, le canal dérive vers l'aorte 80 à 90 % 
du flux de l'artère pulmonaire. 

Les malformations cardiaques, toutes formes confon- 
dues, sont les malformations congénitales les plus fréquentes 
(0,8 % des nouveau-nés) et la sensibilité (le rendement) du 
diagnostic échographique est en apparence assez décevante, 
de l'ordre de 60 % pour les cardiopathies majeures. 

Il existe parfois un signe d'appel ou contexte à haut 
risque, connu ou découvert lors de la consultation : 
= antécédents personnels ou familiaux; 
= trouble du rythme; 
= retard de croissance; 
= hydramnios ou anasarque; 
= artère ombilicale unique; 
= rubéole; 
= drogue ou alcool; 
= diabète; 
= traitement de l'épilepsie; 
= anomalie chromosomique connue. 

Mais, plus de neuf fois sur dix, il n'y a ni facteur de risque 
ni élément d'orientation. 

En pratique, le but du dépistage n'est pas de reconnaître 
toutes les anomalies cardiaques car certaines ne sont pas 
accessibles et d'autres sont mineures, il est avant tout de 
rechercher une information utile pour le fœtus, soit pour 
détecter une pathologie extracardiaque (aberration chro- 
mosomique en particulier), soit pour adapter au mieux la 
prise en charge pré- ou postnatale (accueil dans une mater- 
nité de niveau III en liaison avec un service de cardiologie 
infantile). Si l'on s'en tient aux seuls diagnostics «utiles », 
le rendement du dépistage est nettement supérieur à 60 %. 
Plus important encore, on sait qu'une étude cardiaque 
simple mais rigoureuse, menée lors de l'examen du 
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2° trimestre, retrouvant la totalité des marqueurs de dépis- 
tage, a une excellente valeur prédictive de normalité (valeur 
prédictive négative de 95 %). 

L'étude du cœur nécessite une méthodologie stricte 
(voir aussi chapitre 12, Déroulement de l'examen échocar- 
diographique) car les difficultés et les pièges sémiologiques 
sont nombreux. La position fœtale et l'interposition costale 
rendent parfois l'examen quasi impossible. L'échographie 
du cœur est plus facile si le dos est en arrière ou si le faisceau 
ultrasonore étudie le cœur transversalement. En revanche, 
si le dos est en avant, l'examen devient plus difficile. Il est 
parfois utile de déplacer la sonde très latéralement, de pro- 
voquer ou d'attendre un mouvement foetal, de mobiliser la 
patiente ou de répéter l'examen à quelques jours de distance. 

Sur l'appareil d'échographie existe un préréglage «cœur 
foetal» qui permet de faciliter l'étude par rapport à un 
réglage 2D classique. On n'hésitera pas aussi à modifier 
le gain et la focale en fonction de la structure à étudier. 
Le zoom doit aussi être facilement utilisé et l'angle d'étude 
réduit. Le cine loop peut aussi aider à l'analyse. La bascule 
vers d'autres modes se fera à la demande (imagerie Doppler 
surtout, Doppler pulsé et parfois mode TM). 

L'étude du cœur, comme toute l'échographie obstétricale, 
doit s'adapter au fœtus. Le tour d'horizon initial a rapide- 
ment précisé la vitalité, la présentation, la position et a per- 
mis de construire une première image mentale de la «cible » 
fœtale, orientée et latéralisée. Sauf difficultés liées à la 
mauvaise volonté de cette cible, l'étude du cœur commence 
presque toujours par la recherche des quatre cavités sur une 
coupe transversale du thorax qui permet la vérification : 
= du rythme cardiaque, en quelques secondes d'obser- 

vation : il doit être régulier entre 120 et 170 battements 

par minute avec une synchronisation harmonieuse et 
symétrique ; 

= de la position du cœur (pointe du cœur à gauche, du 
côté de l'estomac) et de l'axe du cœur (donné par l'axe du 
septum interventriculaire) qui fait un angle moyen de 45° 
par rapport à l'axe antéropostérieur ; 

= du volume cardiaque (moins de la moitié du thorax) : 
deux tiers dans la partie gauche, un tiers dans la partie 
droite; 

= puis l'élaboration d'une image mentale du cœur à par- 
tir de celle des quatre cavités, pour guider les coupes 
suivantes. Cette démarche est souvent automatique et 

inconsciente mais il faut parfois se concentrer pour y 

revenir en cas de difficulté. 

Une anomalie de situs (c'est-à-dire position en latin) et 
une cardiomégalie peuvent ainsi être d'emblée reconnues. 
On peut ensuite commencer l'étude anatomique du cœur 
selon les plans de coupe de référence qui, lorsque les condi- 
tions sont favorables, se résument aux coupes transversales 
obtenues en balayage ascendant (fig. 6.58 et voir chapitre 12, 
Déroulement de l'examen échocardiographique). 


Coupes thoraciques transversales 
Coupe des quatre cavités 


La coupe dite «des quatre cavités » (fig.6.59 et voir fig. 12.10) 
est aisément obtenue dans un plan perpendiculaire au tronc 
foetal, légèrement ascendant de l'avant vers l'arrière, au 
niveau de la base du thorax. L'image la plus complète est 
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Fig. 6.58 Examen du cœur, coupes transversales, en balayage 
ascendant. 1 : coupe « quatre cavités » (voir fig. 6.59); 2 : voie d'éjec- 
tion gauche avec l'émergence de l'aorte (Ao) du ventricule gauche (voir 
fig. 6.62); 3 : voie d'éjection droite avec l'émergence de l'artère pul- 
monaire (AP) du ventricule droit (VD, voir fig. 6.63). 


obtenue lorsque le balayage aborde le cœur par la pointe, 
mais la coupe des quatre cavités sera parfois excellente sur 
un abord latéral, en suivant l'obliquité de l'espace intercos- 
tal, permettant une meilleure étude du septum interventri- 
culaire. Lorsque le dos foetal est en avant, l'étude est plus 
difficile en raison de l'ombre du rachis et il faut essayer de 
mobiliser le fœtus ou reprendre ultérieurement l'examen si 
tous les repères n'ont pas été mis en évidence. 

Sur un plan topographique, le cœur forme un ovoïde à 
large base postérieure dont le grand axe est orienté en avant 
et à gauche. Les cavités gauches sont postérieures, l'oreillette 
gauche en regard du rachis dont elle est séparée par la coupe 
de l'aorte descendante. Les cavités droites sont antérieures. 
La moitié de l'oreillette droite et une petite partie du ventri- 
cule droit se retrouvent dans l'hémithorax droit. 

À la fin de la 10° semaine d'aménorrhée, la septation 
cardiaque est achevée aboutissant à l'organisation en 
quatre cavités cloisonnées par une image en croix latine. 
Dans le grand axe, on trouve d'avant en arrière, le septum 
interventriculaire (épais et musculaire vers la pointe, fin 
et membraneux vers la base) puis le septum interauricu- 
laire inférieur ou septum primum. L'intégrité du septum 
interventriculaire est correctement analysée par un abord 
orthogonal en s'aidant éventuellement du Doppler cou- 
leur (fig. 6.60). Le Doppler énergie n'est pas adapté sauf 
en mode « directionnel» (HD-flow). Le septum primum 
sinterrompt rapidement au niveau du foramen ovale 
(ancienne dénomination : trou de Botal), large ouverture 
entre les oreillettes limitée en arrière par le septum secun- 
dum qui descend de la voûte de l'oreillette droite. Dans le 
sens transversal, les branches de la croix sont formées par 
les valves auriculoventriculaires (mitrale a gauche et tri- 
cuspide à droite) qui siègent au même niveau avec un très 
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Fig. 6.59 Coeur, coupe des quatre cavités. a. En systole. 30 SA. Le cœur est abordé par sa base ce qui permet de dégager deux veines pul- 
monaires (—) au niveau de l'oreillette gauche (OG), en avant de l'aorte (Ao). OD : oreillette droite; VG : ventricule gauche; VD : ventricule droit; 
(+) : valve tricuspide légèrement décalée vers la pointe du cœur. b. En diastole. 32 SA. Le coeur est abordé par sa pointe. Les valves auriculoventricu- 
laires sont ouvertes et la trabéculation du ventricule droit (VD) apparaît bien. L'utilisation de la séquence mémoire (cine loop) montre que les deux 
valves « applaudissent » de manière synchrone. VG : ventricule gauche. c. En systole. 32 SA. Le foetus est en décubitus dorsal. Le cœur est abordé 
par sa pointe. VG : ventricule gauche; VD : ventricule droit; OG : oreillette gauche; OD : oreillette droite; Ao : aorte thoracique descendante ;o: 
décalage des valves auriculoventriculaire; + : foramen ovale; > :valvule de Vieussens. Noter qu'il existe un discret épanchement péricardique (non 
significatif) visible aux bords externes des ventricules cardiaques. Les veines pulmonaires ne sont pas visibles. d. Doppler couleur. 23 SA. Coupe de 
la base du thorax, légèrement oblique vers le bas. Le Doppler couleur permet de bien visualiser l'abouchement de deux veines pulmonaires (=) 
dans l'oreillette gauche (OG). VD : ventricule droit; VG : ventricule gauche; OD : oreillette droite; Ao : aorte; R : rachis. 


léger décalage (fig.6.59c) vers la pointe de la tricuspide et 
dont les mouvements d'ouverture (diastole, fig.6.59b) et de 
fermeture (systole, fig.6.59a) sont synchrones. Les piliers et 


cordages de la valve mitrale s'implantent sur les faces laté- 
rales du ventricule gauche, ceux de la valve tricuspide sur 
l'apex du ventricule droit. 

Les cavités droites et gauches sont grossièrement 
symétriques. Les oreillettes ont une paroi fine. L'oreil- 
lette droite est de forme arrondie ou ovalaire. L'oreillette 
gauche, en regard du rachis, est de forme quadrangulaire, 
et contient l'écho mobile de la valve de Vieussens! (ou 
membrane du foramen ovale) qui bombe dans la cavité 





' Raymond Vieussens (1641-1715), médecin et anatomiste français. 


en regard du foramen (fig. 6.61). Cette valve ou valvule 
correspond au septum primum, elle est essentielle pour 
orienter le retour sanguin placentaire vers les cavités 
gauches (et la circulation cérébrale) et elle est destinée à 
se plaquer sur le foramen pour le fermer à la naissance. 
Les deux veines pulmonaires inférieures sont souvent 
visibles formant un pseudo-diverticule à la face posté- 
rieure de l'oreillette gauche (fig. 6.59a et d). Au moins 
l'une des deux veines pulmonaires doit être visible sur une 
bonne coupe des quatre cavités. Les deux ventricules ont 
le même volume, mais le ventricule droit est un peu plus 
large (d'environ 2 mm à terme, la largeur se mesurant au 
niveau de l'insertion des valves auriculoventriculaires en 
diastole). Les parois ventriculaires sont épaisses, plutôt 
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Fig. 6.60 Coeur, septum interventriculaire. a. Abord orthogonal du septum interventriculaire (=). Cet abord est le seul qui puisse diagnostiquer 
une communication interventriculaire. b. 23 SA. Septum interventriculaire (—) abordé de façon orthogonale dont l'intégrité est confirmée par le 


Doppler couleur. 





Fig. 6.61 Oreillettes. 33 SA. Plan de coupe des quatre cavités centré 
sur les oreillettes. OG : oreillette gauche; OD : oreillette droite; 1 : sep- 
tum primum; 2 : septum secundum; 3 : valvule de Vieussens; 4 : veine 
pulmonaire; > : foramen ovale; Ao : aorte. 


lisses pour le ventricule gauche, notamment sur sa face 
interne, irrégulières pour le ventricule droit. La pointe du 
ventricule gauche détermine la pointe du cœur. La pointe 
du ventricule droit est remplie d'échos car elle est occu- 
pée par des travées et des colonnes charnues (fig. 6.59a 
à c) : la colonne la plus importante constitue la bande- 
lette dite modératrice, parfois bien visible sous forme 
d'un arceau échogène qui double par l'intérieur la paroi 
ventriculaire. L'évaluation du myocarde se fait surtout 
au niveau de la partie musculaire du septum interventri- 
culaire (fig. 6.60), éventuellement par la mesure de son 
épaisseur (abord orthogonal) qui doit rester inférieure 
à 3 mm vers 6 mois et à 5 mm à terme. Le péricarde n'est 
habituellement pas visible. Cependant, un liseré liquidien 
est parfois observé autour des ventricules, transitoire et 
n'excédant pas 2 à 3 mm (fig. 6.59c). 


Départ des gros vaisseaux de la base 


Partant de la coupe des quatre cavités, on fait basculer 

la sonde progressivement vers le haut, vers la tête fœtale 

(fig. 6.58). Il est souvent préférable de descendre un peu le 

point d'attaque avant de basculer vers le haut (coupe récur- 

rente ascendante). On dégage successivement : 

= la voie d'éjection gauche (fig. 6.62 et voir fig. 12.28) 
avec la portion ascendante de l'aorte qui sort du ventri- 
cule gauche obliquement vers la droite, son origine étant 
soulignée par les petits échos des valves sigmoides et son 
bord externe (antérieur) prolongeant la ligne du septum 
membraneux (continuité septo-aortique). Cette zone doit 
être particulièrement étudiée, éventuellement en s'aidant 
du Doppler couleur, car c'est à ce niveau que se situent 
les communications interventriculaires chirurgicales ou 
syndromiques. Cette coupe est parfois désignée comme 
coupe «des cing cavités », lorsque l'aorte (la cinquième 
cavité) n'est vue que sur sa portion initiale faisant suite au 

ventricule gauche (voir fig. 12.12); 
= puis un peu plus haut (fig. 6.63 et voir fig. 12.29) apparaît 

la voie d'éjection droite (les cavités gauches disparaissent 
de l'image). Émergeant du ventricule droit (antérieur), 
le tronc de l'artère pulmonaire (AP) se prolonge vers 
l'arrière et la gauche et donne rapidement naissance 
aux deux artères pulmonaires, droite (qui cravate la face 
postérieure de l'aorte) et gauche. Très légèrement au- 
dessus, le tronc de l'artère pulmonaire se prolonge par le 
canal artériel (ductus arteriosus) qui se jette dans l'aorte 
descendante. 

Au départ du cœur, l'aorte et l'artère pulmonaire se 
croisent toujours nettement (fig. 6.64 et voir fig. 12.13) et 
elles ne sont jamais visualisées sur la même coupe de façon 
longitudinale (en «canon de fusil»). Mais ensuite les deux 
arches, l'aortique au-dessus et l'AP et le canal artériel en des- 
sous, convergent : si l'on bascule le dernier plan de coupe un 
peu plus haut, on obtient la coupe dite «des trois vaisseaux » 
(ou coupe de Yoo) avec, d'avant en arrière, l'artère pulmo- 
naire qui se transforme en canal artériel, puis la partie supé- 
rieure de la crosse de l'aorte (la coupe où l'isthme aortique 
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Fig. 6.62 Cœur, voie d'éjection gauche. a. Coupe transversale du thorax, balayage ascendant. 22 SA. L'aorte (=) part du ventricule gauche (VG), 
son bord antérieur est en continuité avec le septum interventriculaire. OG : oreillette gauche; VD : ventricule droit; E : estomac. b. Coupe trans- 
versale du thorax, balayage ascendant. 29 SA. Focus sur le départ de l'aorte (=) qui part du ventricule gauche (VG) en continuité avec le septum 
interventriculaire (SIV) et la valve mitrale antérieure (>). OG : oreillette gauche; VD : ventricule droit. c. Coupe par les cavités gauches. 29 SA. 
Le Doppler couleur permet de bien analyser la continuité septo-aortique et de s'assurer de l'absence de communication interventriculaire haute. 
OG : oreillette gauche; VG : ventricule gauche; VD : ventricule droit; Ao : aorte; (=) : septum interventriculaire. 


est le mieux visible) ¢ et qu la nu arrondie de la veine 
cave supérieure (fig. 5.65 et voir fig. 12.19). La trachée est 
parfois visible Ar zone ronde, a en avant du 
rachis et en dedans de l'isthme aortique. À ce niveau et dans 
ce plan, l'aorte et l'artère pulmonaire ont un trajet parallèle, 
un peu convergent, avec un es dans le méme sens (visible 
en Doppler couleur, voir fig. 12.20). Sur le méme plan, il est 
facile d'en comparer les ja En cas de suspicion d'asy- 
métrie, le diamètre des gros vaisseaux est mesuré au niveau 
valvulaire : les deux vaisseaux ont un diamètre voisin (de 
l'ordre de 1 mm par mois de grossesse), l'artère pulmonaire 
est souvent un peu plus large (d'environ 1 mm) et présente 
un petit renflement postvalvulaire (fig. 6.64c). 


Coupes sagittales dans le grand axe 


En pivotant la sonde de 90° à partir de la coupe antérieure 

des quatre cavités, on obtient un balayage sagittal selon le 

grand axe du cœur : 

= si on se place dans l'axe du ventricule gauche, on 
observe les cavités gauches, le départ de l'aorte avec la 
continuité entre la valve mitrale antérieure et la paroi 
postérieure de l'aorte (continuité mitro-aortique), 
le ventricule droit dont une partie apparaît au-dessus 
du ventricule gauche et la continuité entre le septum 
membraneux et la ey artei euie de A (conti- 
nuité septo-aortique) (fig 6 et revoir fig. 6.62 pour 
les continuités) ; 
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Fig. 6.63 Voie d'éjection droite. Coupe transversale du thorax au 
niveau de la 5° vertébre thoracique. On distingue ici les vaisseaux de 
la base du cœur : 1 : tronc de l'artère pulmonaire; 2 : canal artériel; 
3 : artère pulmonaire droite; 4 : aorte thoracique ascendante; 5 : aorte 
thoracique descendante; 6 : veine cave supérieure; T5 : 5° vertèbre 
thoracique ; BS : bronche souche; P : poumons. 


en déplaçant le balayage vers la droite (et en «visant » 
vers l'épaule gauche du foetus), on découvre la « crosse » 
du canal artériel formée successivement de la chambre 
de chasse du ventricule droit, de l'artère pulmonaire, 
du canal artériel et de l'aorte descendante s'enroulant 


= 
/ 


autour de l'anneau de l'aorte ascendante (fig. 6.67 et 
voir fig. 12.23). Cette coupe permet de montrer, sur une 
seule image, que l'aorte et l'artère pulmonaire se croisent 
perpendiculairement dans leur trajet initial (on peut 
imager cela en croisant les deux index recourbés l'un sur 
l'autre) ; 

en partant de la coupe précédente, on peut obtenir la coupe 
transversale par les gros vaisseaux en pivotant pour reve- 
nir un peu vers l'horizontale et couper l'aorte à son origine 
(anneau bien rond), où elle est dans la «pince» des cavi- 
tés droites (fig. 6.68a), ou un peu plus loin, où elle croise 
à 90° le tronc de l'artère pulmonaire avec sa bifurcation 


O 





Fig. 6.64 Cœur, croisement des gros vaisseaux et thymus. a. Coupe transversale de la base du cœur. 30 SA. En arrière du thymus (Th), on 
distingue le tronc de l'artère pulmonaire (AP) et sa bifurcation en artère pulmonaire gauche (1) et droite (2), l'aorte thoracique ascendante (Ao) et 
la veine cave supérieure (VCS). b. Coupe transversale du thorax. 22 SA. Les vaisseaux de la base du cœur sont bien étudiés par le Doppler couleur. 
ap : tronc de l'artère pulmonaire; apd : artère pulmonaire droite; ca : canal artériel; ao : aorte; VCS : veine cave supérieure. c. Les deux images 
du balayage ascendant montrant le départ de l'aorte (AO) puis de l'artère pulmonaire (AP) peuvent être associées et accolées pour visualiser le 
croisement pour le compte rendu. Le croisement des axes est évident. On note le renflement post-valvulaire de l'AP. 
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Fig. 6.65 Domes vasculaires (incidence des trois vaisseaux) et thy- 
mus. 28 SA. Coupe transversale haute du thorax passant par les crosses 
du canal artériel (1) et de l'aorte (2), au niveau de l'isthme. À ce niveau on 
peut aussi distinguer transversalement : thymus (T); œsophage (3); tra- 
chée (4); veine cave supérieure (5); poumons (P) et une vertèbre (V). 





Fig. 6.66 Coeur, coupe sagittale du ventricule gauche. 22 SA. 
1 : ventricule gauche; 2 : oreillette gauche; 3 : aorte; 4 : ventricule 
droit; continuité septo-aortique entre (1) et (3), continuité mitro-aor- 
tique entre la valve mitrale (=) et l'aorte (3). 
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L'un des buts du dépistage est de démontrer l'absence de transposi- 
tion des gros vaisseaux et donc de montrer leur croisement normal. 
Tous les moyens sont bons, les plus simples sont les plus efficaces et 
tous les échographistes ne sont pas cardiologues. Le balayage ascen- 
dant visualisant l'aorte puis l'artère pulmonaire nous paraît souvent 
beaucoup plus simple, car il part de la coupe des quatre cavités, obli- 
gatoire et connue de tous (fig. 6.64c). La coupe du canal artériel et la 
coupe transversale par les gros vaisseaux sont souvent plus difficiles 
à réaliser, surtout quand l'orientation du fœtus est défavorable. 





Fig. 6.67 Cœur, crosse de l'artère pulmonaire et du canal artériel. 
Ventricule droit (1) puis artère pulmonaire (2) et canal artériel (3) s'en- 
roulant autour de l'aorte (4) et se terminant dans l'aorte thoracique 
descendante (5). 
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Fig. 6.68 Cœur, incidence de l'artère pulmonaire. a. Ventricule 
droit (1), artère pulmonaire (2) et canal artériel (3) s'enroulant autour de 
l'aorte (4). O : oreillette droite. b. L'artère pulmonaire droite (—) vient 
cravater l'aorte (Ao) qui est vue transversalement. AP : artère pulmonaire. 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 


Partant de la coupe des quatre cavités, il faut déplacer le 
balayage vers la droite du thorax pour aborder le cœur laté- 
ralement puis pivoter de 90° pour obtenir des coupes trans- 
versales et orthogonales au grand axe du cœur : 
coupe petit axe des ventricules qui permet de bien visua- 
liser le myocarde ventriculaire et l'épaisseur du septum 
(fig. 6.69 et voir fig. 12.30); 
coupe petit axe de la base qui montre le départ des deux 
gros vaisseaux au-dessus des deux oreillettes (fig. 6.70). 
Cette dernière coupe est difficile à obtenir et sa réalisa- 
tion n'a pas grand intérêt en pratique. 


Pour visualiser la crosse de l'aorte, il faut d'abord repérer 
et s'aligner sur le segment vertical de l'aorte thoracique 
descendante, puis se rappeler que la crosse (le haut de la 
«canne ») se dirige d'avant en arrière et de la droite vers la 
gauche. Il faut donc placer la sonde dans le secteur thora- 
cique antérieur droit ou postérieur gauche pour aligner dans 
le même plan l'aorte ascendante et l'aorte descendante. La 
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Fig. 6.69 Cœur, coupe petit axe des ventricules. 33 SA. VD : ventri- 
cule droit au niveau de la chambre de chasse; VG : ventricule gauche. 





Fig. 6.70 Cœur, coupe petit axe de la base. OD : oreillette droite; 
OG : oreillette gauche; 1 : aorte; 2 : artère pulmonaire. 





299 





Fig. 6.71 Cœur, coupe de la crosse de l'aorte. 29 SA. Coupe para- 
sagittale du thorax légèrement oblique de gauche à droite. La crosse 
de l'aorte est facilement repérée en raison des trois vaisseaux à desti- 
née cervico-encéphalique encore mieux dégagés par le Doppler cou- 
leur. 1 : tronc artériel brachiocéphalique; 2 : artère carotide primitive 
gauche; 3 : artère sous-clavière gauche; VCI : veine cave inférieure; 
OD : oreillette droite; OG : oreillette gauche; APd : artère pulmonaire 
droite; TVI : tronc veineux innominé. 


crosse aortique (fig. 6.71 et voir fig. 12.22) est plus arrondie, 
en forme de canne, que la crosse du canal artériel (fig. 6.67 
et voir fig. 12.24), plutôt crosse de hockey. Elle s'en distingue 
également par le départ des vaisseaux du cou (tronc artériel 
brachiocéphalique, artère carotide commune gauche, artère 
sous-clavière gauche). 


Une coupe thoracique sagittale médiane, un peu à droite, 
permet parfois de repérer la veine cave inférieure et la 
veine cave supérieure, verticalement alignées, se jetant dans 
l'oreillette droite (fig. 6.72 et fig. 6.81b). 


L'étude du cœur en échographie 4D selon la technique 
STIC (spatio-temporal image correlation) donne entre les 
mains des échographistes habitués au mode volumique de 
nombreuses informations anatomiques et fonctionnelles 
du cœur à partir d'une seule acquisition volumique. Cette 
acquisition nécessite néanmoins des conditions techniques 
parfaites à partir d'une image 2D d'excellente qualité et un 
réglage de l'échographe difficile en l'absence d'habitude 
(optimisation de la cadence image, réglages des plans tomo- 
graphic ultrasound imaging ou TUI...). L'intérêt essentiel 
du STIC par rapport à une étude sérieuse du cœur en 2D 
vient de l'utilisation différée des séquences pour affiner le 
diagnostic, ou pour une discussion collégiale de la prise en 
charge du fœtus. 


1 X V4 e vi- 
L'examen de dépistage repose sur la coupe des quatre cavi 
tés, l'étude du croisement des gros vaisseaux et de la voie 
d'éjection gauche. Les coupes sagittales de l'aorte et du canal 
artériel sont difficiles à réaliser, très inconstantes, et ne font 
pas partie du dépistage de routine : la coupe des trois vais- 
seaux est sans doute plus aisée pour évaluer les deux crosses 
(en s'aidant de la couleur pour vérifier que les flux vont dans 
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Fig. 6.72 Coupe des deux veines caves. a. 32 SA. Ce plan de coupe met en évidence l'abouchement des veines caves supérieure (VCS) et 
inférieure (VCI) dans l'oreillette droite (OD). b. Focus sur l'oreillette droite. 


le méme sens). Ces coupes doivent cependant étre connues 

et font partie de l'entraînement régulier de chaque échogra- Images recommandées 
phiste. L'étude en mode TM et en Doppler, et la biométrie MeuNINED dépistage 
cardiaque ne sont pas nécessaires pour le simple dépistage. À Comze des quatre cms. 

Les difficultés de l'examen cardiaque tiennent surtout à = Image de l'interface thoraco-abdominale gauche (position de 
l'obésité maternelle, à la position fœtale et à la date de l'examen. l'estomac). 

Rappelons quelques pièges ou variantes physiologiques 
(voir aussi et surtout chapitre 12, Échocardiographie fœtale 
pathologique) : 
= fausse prédominance en volume du ventricule droit qui 

est seulement un peu plus large que le gauche; 
= légère dilatation postvalvulaire de l'artère pulmonaire; 


Examen de diagnostic (on ajoute) 
= Image de l'interface thoraco-abdominale droite. 


= pilier hyperéchogene de la valve mitrale à la face infé- Les poumons sont étudiables sur tous les plans de coupe 
rieure du ventricule gauche; mais un balayage transversal du thorax avec une coupe de 

= petite lame liquidienne pericardique; référence au niveau des quatre cavités du coeur (idéalement 
= pseudo-communication interventriculaire lorsque le sep-  Jorsque le dos du foetus est en arrière) suffit à dépister l'es- 
tum membraneux n'est pas balayé perpendiculairement; sentiel des anomalies (fig. 6.73). Dans ce plan transversal, les 

= fausse image de canal atrioventriculaire en cas de sinus poumons forment une plage échogène et homogène entou- 
coronaire dilaté. rant le cœur et se poursuivant sans solution de continuité 
jusqu à la paroi thoracique : le lobe moyen droit est petit, 

Poumons antérieur, au contact du ventricule droit et le lobe inférieur, 


plus volumineux, occupe l'espace postérieur à l'oreillette 
droite. Sur une coupe frontale postérieure du thorax, les 
deux poumons peuvent être visualisés simultanément ainsi 
que parfois la trachée, anéchogène à paroi échogène, avec sa 
bifurcation (fig. 6.74). L'échographie pulmonaire peut néan- 
Anatomie moins être difficile en raison des cônes d'ombre acoustique 
provoqués par les côtes, de la position fœtale (cône d'ombre 
on du rachis si dos antérieur), des mouvements respiratoires et 
= Echogénicité pulmonaire homogène. cardiaques. L'échographie 3D en mode TUI permet de réali- 
= Absence de liquide périphérique. ser des coupes sériées pulmonaires (fig. 6.75). 

= Interface thoraco-abdominale. Les poumons foetaux sont très échogènes mais la trans- 
mission du signal y est bonne (faible atténuation) en rai- 
son de leur important contenu liquidien. L'échogénicité 
du tissu pulmonaire est identique des deux côtés et elle est 


Guide de l'examen échographique des 
poumons 


Examen de dépistage 


Examen de diagnostic 
= Examen de la trachée et des bronches. 
= Examen du thymus. 


"Position da mediacii proche de celle du foie : identique en début de grossesse puis 
= Recherche d'une disproportion entre le thorax et l'abdomen. légèrement plus forte après 4 à 5 mois avec une différence 
= Etude du rachis cervicothoracique et des côtes. d'échogénicité poumons/foie qui s'accentue avec l'âge de la 


grossesse (fig. 6.76). L'étude de cette échogénicité n'apporte 
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Fig. 6.73 Poumons. 24 SA. Coupe transversale du thorax (niveau 
quatre cavités du coeur). Les poumons (x) sont échogènes et 
homogènes. 





Fig. 6.74 Trachée. Coupe frontale du thorax montrant la trachée et sa 
bifurcation bronchique (—). 


pas d'informations sur le développement (risque d'hypopla- 
sie) ou sur la maturité (risque de détresse respiratoire) de 
l'appareil respiratoire. En revanche, sur une coupe parasagit- 
tale droite et gauche, cette différence d'échogénicité permet 
d'individualiser nettement le diaphragme sous la forme d'une 
bande arciforme hypo-échogène, en particulier à droite. Les 
mouvements respiratoires sont étudiés au 


Médiastin (en dehors du cœur) 


Entre le sternum en avant, le rachis en arrière et les pou- 
mons latéralement, le médiastin est un espace qui semble 
quasi virtuel en échographie, si l'on excepte le cœur qui en 
occupe l'essentiel. Mais le médiastin héberge aussi plusieurs 
conduits verticaux (trachée, œsophage, vaisseaux) et un 
volumineux organe lymphoide, le thymus. 





Fig. 6.75 Poumon et interface thoraco-abdominale. Reconstruc- 
tion 3D en mode TUI du poumon droit. L'interface thoraco-abdomi- 
nale (—) est nettement dégagée grâce à la différence d'échogénicité 
entre poumon et foie. 





Fig. 6.76 Échogénicité pulmonaire. 25 SA. Coupe parasagittale 
droite. Interface thoraco-abdominale (correspondant au diaphragme) 
se traduisant par un fin liseré plus ou moins virtuel séparant les écho- 
génicités différentes du poumon (P) et du foie (F). 


Gros vaisseaux du médiastin 


Sur une coupe frontale très postérieure, en arrière du cœur, 
il est souvent possible de repérer l'aorte thoracique des- 
cendante flanquée sur sa droite de la grande veine azygos 
(fig. 6.77) dont le calibre est du tiers de l'aorte voisine et 
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Fig. 6.77 Grande veine azygos. a. 33 SA. Coupe frontale postérieure du thorax. A droite de l'aorte descendante (1), on individualise la grande 
veine azygos (2). 3 : veine hémi-azygos accessoire; P : poumon. b. Les mêmes vaisseaux vus sur une coupe transversale basse du thorax passant 
par la coupole du diaphragme. F : foie; P : poumons; R : rachis. Noter la nette différence d'échogénicité entre le poumon et le foie. 


qui draine la paroi thoracique postérieure. L'azygos forme 
ensuite une crosse vers l'avant autour du pédicule pulmo- 
naire droit et se jette dans la veine cave supérieure. L'artère 
pulmonaire droite se courbe vers le bas et en dehors et 
peut être suivie sur la partie initiale de son trajet. L'artère 
pulmonaire gauche se dirige vers le bas et l'avant, elle est 
très courte et toujours moins bien visible. 

Sur le plan hémodynamique, les poumons ne sont pas 
fonctionnels et les flux artériels pulmonaires sont faibles 
(seulement 10 à 20 % du débit ventriculaire qui est large- 
ment capté par le canal artériel). Par ailleurs, les alvéoles 
sont remplies de liquide incompressible, ce qui entraîne 
une forte résistance du lit vasculaire qu'on retrouve dans les 
artères pulmonaires, quel que soit le terme. 

Une cartographie vasculaire peut être effectuée à l'aide du 
Doppler couleur (fig. 6.78). Les branches artérielles peuvent 
être suivies jusqu à la périphérie des poumons et le retour 
veineux est également parfaitement visualisable. Cette étude 
vasculaire trouvera son intérêt dans le Fe. o 
d une oo no Paie (voir fig. 11.27d et e, 


11.28b a U, 1 how J D, 11 ) | D, ( et d). 


Thymus 


Le thymus est un organe lymphoide primaire important par son 
volume et sa fonction. Il joue un rôle majeur dans la construc- 
tion du système immunitaire cellulaire, en particulier par la 
production et l'éducation des lymphocytes T (T pour thymus). 
Sa forme est assez variable mais le plus souvent bilobée (double 
amande ou deux lobes triangulaires), volontiers asymétrique, 
avec un large pont médian. Il est habituellement plus haut que 
large. Il siège dans la partie antérosupérieure du thorax, en 
arrière du manubrium sternal et devant la trachée dont il est 
séparé par la base du cœur et les gros vaisseaux (crosse de l'aorte 
et veine cave supérieure, troncs brachiocéphaliques artériels et 
veineux, carotides et jugulaires). Sa consistance est molle, il se 
moule sur le voisinage et il est entouré d'une membrane fine. 

Le thymus est relativement volumineux chez le fœtus et 
le nouveau-né : il grandit tout au long de la grossesse pour 





Fig. 6.78 Vascularisation pulmonaire. 26 SA. Coupe transversale 
thorax. Étude en Doppler couleur de la vascularisation pulmonaire 
artérielle et veineuse. 


atteindre en moyenne 4 cm de large à terme et il continuera à 
grossir jusqu à la puberté pour ensuite involuer lentement et 
disparaître quasi totalement chez le sujet âgé. Chez le fœtus et 
le jeune enfant, il existe de grandes variations physiologiques, 
d'un sujet à l'autre mais aussi dans le temps. Son hypertrophie 
est un piège radiologique classique au niveau médiastinal. 
Échographiquement, l'organe est assez déroutant. Il est 
théoriquement identifiable dans la partie antérosupérieure 
du thorax où la loge thymique forme, en coupe sagittale, 
une zone triangulaire rétrosternale dont la base repose sur le 
cœur. En pratique, le thymus est assez discret lors de l'examen 
échographique car son échogénicité est très voisine de celle du 
poumon au 2° trimestre ou un peu plus faible au 3° trimestre 
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Fig. 6.79 Thymus. 34 SA. Coupe transversale haute du thorax foetal. 
En avant du tronc veineux innominé ou tronc veineux brachiocépha- 
lique gauche (=), on retrouve un large thymus (+) d'échogénicité légè- 
rement inférieure a celle des poumons adjacents (P). On peut mesurer 
à ce niveau le diamètre transversal du thymus (1). R : rachis. 


(fig. 6.79 et revoir fig. 6.3, 6.49, 6.64a et 6.65). Les contours 
sont souvent flous et peu marqués, et c'est seulement la diffé- 
rence de densité qui permet de l'identifier au sein du médias- 
tin supérieur : le thymus ne se voit pas spontanément, il faut 
le chercher. Selon le réglage de l'appareil, l'échostructure peut 
apparaître inhomogene avec des échos linéaires et puncti- 
formes en fonction du plan de coupe. Il faut une excellente 
définition d'image et une coupe de la partie haute du thorax 
abordé latéralement en se faufilant entre les côtes : on peut 
alors découvrir une assez large loge thymique, arrondie ou 
quadrangulaire, ou parfois l'image des deux lobes thymiques 
plus ou moins symétriques, en avant de la portion horizon- 
tale de l'artère pulmonaire. On le retrouve aussi parfois sur la 
coupe dite «des trois vaisseaux », entre les vaisseaux et la paroi 
thoracique antérieure ou en avant du tronc veineux innominé 
(fig. 6.79) où on peut mesurer sa largeur transversale et un 
périmètre (voir tableau 7.22) ou son axe antéropostérieur 
pour créer un ratio thymus/thorax (voir fig. 7.20). 

La littérature échographique décrit des variations parfois 
rapides du volume du thymus, ou de son aspect, sans que 
l'on puisse vraiment savoir si c'est le thymus qui change ou si 
ce sont les conditions d'examen. En réalité, l'obtention d'une 
bonne image de la loge thymique est quand même aléatoire 
et elle ne fait pas partie de l'examen habituel de dépistage. 
Sa recherche pourrait néanmoins être utile en cas de sus- 
picion de syndrome de DiGeorge (microdélétion 22q11.2) 
où le thymus est habituellement hypoplasique ou aplasique 
(voir chapitre 16, Microdélétion 22q11.2) mais il s'agit d'une 
éventualité rare (environ 1/5000). 


Œsophage 

L'œsophage est un tube musculaire épais, creux et habituel- 
lement collabé, dont la surface interne est marquée de gros 
plis longitudinaux. Sa structure comporte, de l'intérieur vers 
l'extérieur : une muqueuse plissée avec un chorion assez 
lâche et très vascularisé, une sous-muqueuse aussi épaisse 
mais plus dense, contenant des glandes sécrétrices de mucus, 
et une musculeuse formée d'une double couche musculaire 
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lisse (circulaire interne, longitudinale externe). Sauf dans sa 
partie inférieure, il n y a pas de séreuse (péritoine) autour 
de l'œsophage thoracique, mais seulement une adventice 
conjonctive fibreuse adhérente aux organes de voisinage. La 
lumière est presque constamment virtuelle, la déglutition 
du liquide ne produit pas un débit suffisant pour ouvrir la 
cavité de façon significative sauf en cas d'obstacle (atrésie) : 
un œsophage visible et rempli, même faiblement, est a priori 
suspect. 


Remarque 


On souligne souvent l'importance de la déglutition comme voie 
de résorption du liquide amniotique et on admet généralement 
une valeur proche de 800 mL/jour à terme (voir fig. 5.1). En 
réalité, ce chiffre important se traduit par un débit instantané 
très faible dans l'œsophage, très inférieur à 1 mL/min avec des 
«gorgées » intermittentes de moins de 0,5 mL (0,5 mL, c'est un 
cube de 5 mm de côté) : cet écoulement et ces volumes répartis 
sur la hauteur de l'œsophage passent généralement inaperçus à 
l'observation échographique, même prolongée. De plus, avant 
5 mois, la déglutition est peu puissante au sens « propulsif » 
du terme. Tout change en cas de ralentissement ou d'obstacle 
sous-jacent et les rares observations d'un «transit» œsophagien 
concernent des explorations sur signe d'appel. 


Sur le plan échographique, cette structure présente 
globalement une échogénicité moyenne assez proche de 
celle des tissus voisins. Elle est à la fois mal limitée vers 
l'intérieur en l'absence de liquide et mal limitée en périphé- 
rie par l'absence de séreuse. Assez justement, sa visibilité 
échographique est qualifiée de « segmentaire et fugace ». 
Cependant, quand les conditions sont favorables, les deux 
parois accolées peuvent produire deux, trois ou quatre 
images linéaires verticales, parallèles, réalisant typiquement 
un aspect feuilleté mais la correspondance anatomo-écho- 
graphique n'est pas toujours claire (voir plus loin Remarques 
sur la paroi digestive). On peut retenir que : 
= la ligne cavitaire est rarement visible; 
= l'ensemble muqueuse + sous-muqueuse a la même épais- 
seur que la double couche musculaire ; 
= la muqueuse est anéchogène et peut produire une fine 
bande claire pseudo-liquidienne ; 

= la sous-muqueuse est nettement échogène; 

= la musculeuse se traduit par une ligne anéchogène péri- 
phérique (en trait de plume), mais il y a sans doute des 
variations en fonction de l'orientation du muscle; 

= l'adventice, quand elle est visible, trace une ligne 
échogène. 

L'œsophage est globalement vertical, légèrement à gauche 
au niveau cervical et un peu à droite dans le bas du thorax. Il 
faut le rechercher en avant du rachis, en arrière de la trachée et 
des gros vaisseaux de la base pour le segment supérieur, et en 
arrière de l'oreillette gauche pour la partie inférieure, en avant et 
à droite de l'aorte, qu'il croise dans le bas du thorax pour se trou- 
ver un peu à gauche au passage du diaphragme. En échographie, 
des images segmentaires peuvent s observer dès 13-14 SA sur 
une coupe sagittale du foetus. L'œsophage sera plus accessible 
au 2° trimestre dans sa partie haute sur une coupe parasagittale 
oblique de droite à gauche et d'avant en arrière, à l'aide du repère 
du tube trachéal qui descend devant lui (fig. 6.49 et 6.80a). On le 
retrouve aussi sur une coupe frontale postérieure prévertébrale 
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Fig. 6.80 Œsophage. a. Coupe sagittale cervicothoracique. 23 SA. En arrière de la trachée (T), l'œsophage est visible (=) sur presque toute sa 
longueur et il surcroise l'aorte (Ao) dans le bas du thorax. b. Coupe frontale postérieure prévertébrale du thorax. 34 SA. Proche de l'aorte (Ao), on 
individualise une structure linéaire, feuilletée, assez caractéristique de l'œsophage (>). 





Fig. 6.81 Diaphragme. a. Coupe thoraco-abdominale sagittale gauche. L'interface thoraco-abdominale (—) est bien visible. L'estomac (E) est 
intra-abdominal. P : poumon gauche b. Coupe thoraco-abdominale sagittale droite. 21 SA. Dans le thorax, le plan de coupe passe au niveau de 
l'oreillette droite (OD) où s'abouchent les veines caves supérieure et inférieure. Dans l'abdomen, on distingue sous le foie (F), la vésicule biliaire (+). 
L'interface thoraco-abdominale droite (—) est bien visible en raison de la différence sensible d'échogénicité entre le poumon (P) et le foie. 


proche de l'aorte (fig. 6.80b). En coupe transversale au niveau 
des gros vaisseaux (fig. 6.65), il est visible sous la forme d'une 
petite structure échogène contrastant avec la trachée en avant et 
à droite, arrondie, anéchogène à paroi échogène et avec l'aorte 
en arrière et à gauche, anéchogène, prévertébrale. 


Diaphragme 





Anatomie 


Examen de dépistage et de diagnostic 

= Interface thoraco-abdominale convexe vers le bas et régulière. 
= Position normale de l'estomac. 

Axe de la vascularisation ombilicoportale respecté. 





I 


Image recommandée 


Examen de dépistage 

= Coupe sagittale permettant de visualiser en même temps 
estomac et cœur séparés par l'interface thoraco-abdominale 
gauche. 


Examen de diagnostic (on ajoute) 
= Coupe sagittale de l'interface thoraco-abdominale droite. 


La el ae diaphragmatique (fig | et fig 6 
et 6.95a) est bien visible en coupe ional ou nee 
sous Ore d'un liseré hypo-échogène, a concavité infé- 
rieure, séparant les structures thoraciques, poumons 
et face inférieure du cœur (plèvre et péricarde), et les 
organes abdominaux, foie et rate (et leur couverture 
péritonéale). Sur le balayage transversal bas du thorax, 
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le diaphragme est repéré par la différence d'échogénicité 
entre le poumon, le foie et la rate (fig. 6.77b et 6.92a). 

Le dépistage des hernies de coupole diaphragmatique 
ne repose pas sur l'étude directe du diaphragme mais sur la 
recherche de signes indirects : image liquidienne intratho- 
racique ou déplacement du cœur, absence ou déplacement 
des repères abdominaux, estomac en particulier (voir cha- 
pitre 11, Anomalies du diaphragme). 


Étude échographique 
de l'abdomen et de l'appareil 
digestif 


Guide de l'examen échographique de la 
paroi abdominale et de l'appareil digestif 


Anatomie 


Examen de dépistage 

= Aspect de la paroi abdominale antérieure avec insertion nor- 
male du cordon. 

= Position et volume de l'estomac. 

= Aspect de l'intestin (échogénicité). 


Examen de diagnostic : 

= Interface thoraco-abdominale d'aspect habituel. 

= Echostructure du foie et de la rate. 

= Vésicule biliaire présente, situation, taille, contenu. 

= Réplétion liquidienne des anses jéjunales et iléales proximales 
observée dans le flanc gauche (surtout après 30 SA). 

= Colon transverse et côlon gauche repérables dès 25 SA, nette- 
ment à partir de 30 SA. 

= Rectum vu en coupe sagittale. 

= Visualisation du canal anal. 

= Aspect en cocarde du sphincter anal. 

= Artères ombilicales périvésicales. 


Images recommandées 


Examen de dépistage 
= Mesure du périmètre abdominal (marqueurs en place). 
= Interface thoraco-abdominale gauche avec estomac. 


Examen de diagnostic (on ajoute) 
= Coupe transversale passant par l'ombilic. 
= Artères ombilicales en Doppler couleur entourant la vessie. 


Parois de l'abdomen 


La paroi abdominale antérieure est étudiée en coupe 
transversale et/ou sagittale, l'examen étant toujours 
centré sur le repère de l'orifice ombilical. Quand elle 
est possible, la coupe sagittale antérieure, passant entre 
les cuisses du fœtus, permet de défiler de haut en bas, 
en continuité, la paroi thoracique puis la paroi abdomi- 
nale sus-ombilicale, l'implantation du cordon et enfin la 
paroi sous-ombilicale se terminant au niveau du périnée 
(fig. 6.82 et 6.83). 
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Le balayage transversal (fig. 6.84) est plus facilement réali- 
sable et repère bien l'orifice ombilical. C'est à ce niveau que le 
compte des vaisseaux ombilicaux se fait de façon plus simple 
(aidé éventuellement d'un éclairage Doppler, fig.6.84c) que 
sur un cordon flottant dans le liquide amniotique où il peut 
exister des boucles ou des nœuds compliquant l'étude. Le 
repérage des deux artères est également fait lors de l'étude de 
la vessie, dans le plan frontal (voir plus loin Gros vaisseaux 
de l'abdomen). On note parfois au niveau du foie une bande 
hypo-échogène (fig. 6.84a et b) entre la paroi et la surface 
hépatique : cet aspect physiologique, qui n'est pas retrouvé 
au niveau ombilical, ne doit pas être confondu avec une lame 
d'ascite et correspond soit à une ombre acoustique, soit à la 
graisse propéritonéale (siégeant sous le péritoine pariétal). 

L'épaisseur de la paroi se mesure au niveau du foie, elle 
dépend de l'âge et de l'adiposité, elle est de l'ordre de 6 
à 8 mm à terme. Chez les fœtus assez gros, en coupe frontale 
de l'abdomen, on observe volontiers un plissement cutané 
au niveau des flancs lors des mouvements du tronc (voir fig. 
7.29b). 

Pour le dépistage des défauts de fermeture de la paroi 
abdominale, il est suffisant de visualiser l'insertion du cor- 
don et de constater que son calibre est normal, puis que la 
vessie est en place (ce qui élimine l'omphalocèle, le laparo- 
schisis et l'exstrophie vésicale; voir chapitre 13, Défaut de 
fermeture de la paroi abdominale). 


Foie, vaisseaux hépatiques 

et voies biliaires 

Foie 

Le foie occupe la plus grande partie de l'étage supérieur de 
l'abdomen et son lobe gauche est, chez le fœtus, aussi volu- 
mineux que le droit. Il est facilement repéré par son écho- 
génicité homogène qui sert de référence pour les organes de 
voisinage : cette échogénicité reste constante tout au long de 
la grossesse. 





Fig. 6.82 Paroi abdominale antérieure, coupe sagittale. 22 SA. 
1 : ombilic; 2 : vessie; 3 : veine ombilicale sous le foie. 
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Fig. 6.83 Paroi abdominale antérieure et système veineux ombilicoporte. a. Coupe sagittale de l'abdomen. 23 SA. 1 : veine ombilicale ; 
2 : récessus ombilical; 3 : canal d'Arantius; 4 : vessie. b. L'éclairage couleur facilite le repérage, en particulier pour le canal d'Arantius (qui se jette 
ici dans une veine hépatique). 





Fig. 6.84 Paroi abdominale, coupe transversale. a. 29 SA. Petite lame hypo-échogène entre la paroi et le contour hépatique (—). Coupe de la 
veine ombilicale (1), vésicule biliaire (2) et estomac (3). b. 21 SA. Coupe transversale de l'abdomen passant au niveau de l'ombilic où l'implantation 
du cordon (—) est bien visible. La paroi abdominale est d'épaisseur normale jusqu'au cordon et l'arrondi abdominal est habituel. Petite bande hypo- 
échogène (normale) sous la paroi. c. Coupe transversale de l'abdomen passant par l'ombilic (20 SA). Le Doppler couleur permet de bien dégager 
l'insertion du cordon et de dénombrer aisément les trois vaisseaux (—). 
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Fig. 6.85 Foie. 32 SA. Calcification (>) avec cône d'ombre (bilan 
négatif). 


Ses faces supérieures et externes sont bien délimitées par le 
diaphragme (et la différence d'échogénicité avec le poumon, 
fig. 6.75, 6.76 et 6.81) et la paroi. La face inférieure se différen- 
cie moins bien de la masse intestinale dont l'échogénicité est 
assez proche pendant une grande partie de la grossesse. La bio- 
métrie du foie se résume à la mesure de la hauteur hépatique, 
sur une coupe sagittale ou frontale droite, entre le sommet de 
la coupole et le bord inférieur (voir fig. 7.26 et tableau 7.26). 

Le dépistage des anomalies hépatiques est assez 
simple (voir surtout chapitre 13) : 

e les déplacements de la masse hépatique se voient surtout 
dans la hernie de coupole diaphragmatique droite (voir 
fig. 11.11) mais également dans la hernie de coupole 
diaphragmatique gauche (de mauvais pronostic, voir 
fig. 11.17 et 11.18) ou en cas d'omphalocèle (l'hépatocèle 
correspondant à l'extériorisation totale du foie dans la 
célosomie, voir fig. 13.5); 

e une hépatomégalie (voir fig. 17.9) s'accompagne presque 
toujours d'une ascite ou d'une anasarque fœtale (voir 
chapitre 13, Ascite et anasarque foetoplacentaire) et les 
anomalies parenchymateuses de gros volume (kystes et 
tumeurs, voir fig. 13.25, 13.26 et 13.38) sont évidentes sur 
un balayage rapide; 

e les calcifications hépatiques (fig. 6.85, et voir fig. 13.37), 
avec ou sans cône d'ombre, sont souvent secondaires à 
une thrombose vasculaire localisée, idiopathique sans 
signification pathologique. Elles doivent néanmoins faire 
rechercher une infection (voir fig. 17.6, 17.10e et f) qui 
est rarement retrouvée. 


Vaisseaux afférents du foie 


Les vaisseaux afférents du foie constituent le système ombili- 
coporte qui résulte de la convergence et de la fusion - chez 
l'embryon et avant 9 SA — du système veineux vitellin et du sys- 
tème ombilical en amont du gros plexus capillaire hépatique. 
La veine ombilicale droite régresse laissant seule la gauche qui 
amène le flux sanguin placentaire «riche » jusqu'au foie où il 
se divise en deux : une partie va à la circulation hépatique via 
le sinus porte, l'autre partie traverse directement le foie par le 
canal veineux d'Arantius pour gagner l'oreillette droite puis le 
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cœur gauche par le foramen ovale (voir plus haut). Le sinus 

porte deviendra la branche gauche de la veine porte. Le petit 

canal d'Arantius (aussi appelé «conduit veineux» ou ductus 

venosus) véhicule donc la totalité du sang oxygéné qui arrive 

au fœtus et il possède une régulation autonome encore mal 

connue (hypothèse d'un sphincter pour moduler le flux ?). 
En échographie, la voie veineuse afférente peut être suivie 

sur des coupes sagittales et transversales (fig. 6.86) : 

= sur la coupe sagittale antérieure (fig. 6.83 et 6.87), on suit la 
veine ombilicale qui, à son émergence du cordon, se coude 
à 90° pour monter presque verticalement, un peu vers la 
droite, selon un court trajet sous la paroi abdominale. Un 
deuxième coude porte la veine vers l'arrière, selon un trajet 
un peu ascendant sous- puis intrahépatique. La veine ombi- 
licale se termine par une légère dilatation appelée récessus 
ombilical, à mi-chemin entre la paroi et le rachis. À par- 
tir du récessus ombilical, la coupe sagittale permet parfois 
d'identifier le canal d'Arantius dont le calibre est très 
inférieur (moins de 3 mm) et qui monte vers l'arrière pour 
rejoindre la veine cave inférieure par la veine hépatique 
gauche, plus rarement par la veine hépatique moyenne. Le 
canal est peu visible spontanément mais le Doppler couleur 
facilite beaucoup son repérage car le débit sanguin y est très 
important avec une vitesse élevée générant un effet d'alia- 
sing ponctuel (fig. 6.83). Comme vu plus haut, ce canal est 
aussi un point critique pour la surveillance de l'hémodyna- 
mique fœtale (voir fig. 7.42 et 7.43); 

= la coupe transversale, juste au-dessus de l'ombilic, montre 
l'image arrondie de la veine ombilicale (fig. 6.84a) puis, 
en glissant vers le haut, on peut saisir le trajet antéropos- 
térieur de la veine ombilicale jusqu'au récessus ombilical 





Fig. 6.86 Système veineux ombilicoporte, schéma anatomique. 
À : coupe transversale; B : coupe sagittale. 1 : veine ombilicale; 
2 : récessus ombilical; 3 : canal d'Arantius; 4 : sinus porte; 5 : veine 
porte; 6 : surrénale; 7 : aorte. 
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Fig. 6.87 Systeme veineux ombilicoporte et aorte abdominale, 
coupe sagittale. 21 SA. Coupe sagittale de l'abdomen avec Doppler 
couleur. On peut distinguer le trajet de la veine ombilicale, court trajet 
sous la paroi abdominale (1) puis oblique, ascendant vers l'arrière (2). 
AOmb : artère ombilicale; Ao : aorte. C : cœur. 


(fig. 6.88a et b). À ce niveau, à peu près dans l'axe de la veine, 
se devine parfois l'origine du canal d'Arantius. Le réces- 
sus ombilical se prolonge vers la droite par le sinus porte 

(branche gauche de la veine porte, fig. 6.88c) dont le trajet 

parfaitement «horizontal» (à condition de ne visualiser que 

le sinus porte) va repérer la coupe transversale «idéale » de 
l'abdomen pour la mesure de la circonférence abdominale 

(voir chapitre 7, Mesures abdominales et fig. 7.5). 

Une modification de l'axe vasculaire ombilicoportal, en 
particulier une attraction vers le haut évoque une ascension 
du foie dans le thorax lors d'une hernie de coupole diaphrag- 
matique (voir fig. 11.119) et un abaissement se rencontre en 
cas d'hépatomégalie. 

La persistance de la veine ombilicale droite donne un 
aspect échographique totalement inversé, l'angle formé par 
le système veineux ombilicoporte regarde vers l'estomac et 
la vésicule biliaire se situe en dedans (voir fig. 13.21a et b). Il 
s'agit d'une découverte fortuite, déroutante mais sans consé- 
quence pathologique si elle est isolée. 


Les vaisseaux efférents du foie sont constitués par les 
veines hépatiques dont les coupes transversales hautes de 





Fig. 6.88 Système veineux ombilicoporte, coupe transversale. a. Vers 33 SA. Récessus ombilical (1), sinus porte (2) et surrénale (3). b. Vers 
23 SA, coupe transversale un peu oblique et ascendante avec Doppler couleur. Veine ombilicale (1) et veines hépatiques (2). Le canal d'Arantius (—) 
part dans l'axe de la veine ombilicale et se jette dans la veine hépatique gauche. c. Coupe transversale de l'abdomen à 30 SA. Étude en mode 
Doppler énergie. 1 : veine ombilicale; 2 : récessus ombilical; 3 : sinus porte; 4 : aorte. 
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Fig. 6.89 Veines hépatiques. Coupe transversale haute de l'abdomen en a, aidée du Doppler couleur en b. La coupe est un peu oblique avec, dans 
le même plan, les trois veines hépatiques (=) s'abouchant dans la veine cave inférieure (VCI) tout près de son entrée dans l'oreillette droite (OD). 


l'abdomen permettent de saisir la convergence postérieure 
vers la veine cave inférieure (fig. 6.89). Elles sont habituel- 
lement au nombre de trois mais les variantes anatomiques 
sont nombreuses tel un abouchement commun entre la 
veine hépatique gauche et la veine hépatique médiane. 


Vésicule biliaire 

La vésicule biliaire est visible dans 95 % des cas en deuxième 

moitié de grossesse, sur les coupes transversales basses du 

foie, à droite de la paron initiale de la veine ombilicale 
fig. 6.84a et fig. 6.90). Elle forme habituellement un ovoïde 

ia. N à contour net, situé généralement sous 

le foie, dont l'extrémité arrondie vient au contact de la paroi. 





Fig. 6.90 Vésicule biliaire. 26 SA. Coupe transversale de l'abdomen 
visualisant la vésicule biliaire (x) qui, ici, est de bon volume. F : foie; 
Gr : intestin grêle; R : rachis; Ao : aorte. 


Sa taille est variable, elle paraît quelquefois assez volumi- 
neuse (pouvant dépasser le volume d'un estomac en réplé- 
tion moyenne) et elle est parfois plicaturée. 

Parfois, dans les deux derniers mois, on peut observer un 
contenu échogène : 
= soit focalisé en véritables petits calculs uniques ou 

multiples qui, een ne forment pas de cône 

d'ombre (fig a et voir fig. 13.39a); 
= soit diffus et oi remplir totalement la vésicule 
biliaire E ou dr mes à la poe biliaire 

(sludge) de l'adulte (fig. 6.90, 6.91b et voir fig. 13.39b). 

Dans l'un et l'autre cas, ces images ‘epee ont sponta- 
nément dès les premières semaines de vie. 

L'absence d'individualisation de la vésicule biliaire ne tra- 
duit pas nécessairement une pathologie sous-jacente mais a 
été décrite comme marqueur échographique de la mucovis- 
cidose ou comme témoin possible d'une atrésie des voies 
biliaires (voir aussi chapitre 13). 

En dehors de la les voies biliaires intra- et extra- 
hépatiques ne sont normalement pas visibles. 


Rate 


La rate s'identifie plus ou moins nettement sur des 
coupes transversales abordant le flanc gauche de l'ab- 
domen : elle est échographiquement discrète, il faut la 
rechercher avec de bonnes conditions d'examen et elle 
ne fait pas partie du listing de dépistage. Elle forme une 
image en croissant, siégeant en arrière de l'estomac, se 
moulant dans la gouttière latérovertébrale. Son échogé- 
nicité, pe est un peu inférieure a celle du foie 
(fig. 6.92). 

Le E splénique peut être visible en Doppler cou- 
leur, l'artère émergeant du tronc cœliaque en se dirigeant 
en dehors et en arrière et la veine s'abouchant dans la veine 
porte (après s'être unie avec la veine mésentérique inférieure 
pour former le tronc splénomésaraïque). 

La présence d'un kyste splénique (voir fig 
habituellement sans conséquence clinique. 


13.28) est 
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Fig. 6.91 Vésicule biliaire échogène. a. 32 SA. Petits calculs flottants (—) sans cône d'ombre. b. 39 SA. Vésicule biliaire (>) presque entièrement 


occupée par des calculs ou une «boue biliaire » très échogène. 








Fig. 6.92 Rate. a. Coupe transversale et légèrement oblique de la base des poumons (P) passant par les coupoles diaphragmatiques (—) vers la 
partie haute de l'abdomen. 38 SA. La rate (1) est bien visible; son échostructure est homogène et ses contours bien dessinés. En avant de celle- 
ci, le côlon (2), en avant et en dedans, l'estomac (3). F : foie; Ao : aorte. b. Coupe transversale de l'abdomen centrée sur l'hypocondre gauche. 
34 SA. On peut ainsi individualiser en dehors et en arrière de l'estomac (E) : la rate (1), la surrénale gauche (2) et les piliers du diaphragme (3). 


Ao : aorte; R: rachis. 


Estomac 


L'estomac commence à s'observer vers 2 mois (voir fig. 4.1 
et 4.31) et devient constamment visible avec la mise en route de 
la déglutition au début du 2° trimestre. L'alternance de périodes 
de remplissage et d'évacuation explique parfois son absence 
apparente sur un examen de brève durée : il faut prolonger 
ou répéter l'examen avant d'évoquer une absence de remplis- 
sage gastrique. L'inquiétude viendrait surtout de l'association : 
absence d'estomac visible et se éléments suspects 
d'atrésie œsophagienne (voir fig. 13.18 et 13.19). La méfiance 
s'impose également en cas d estomac petit o ou 1 inconstamment 
visible avec liquide abondant. A l'inverse, l'estomac apparaît très 
dilaté en cas de sténose (ou atrésie) duodénale (voir fig. 13.22). 

L'estomac est habituellement bien visible sur une coupe 
transversale un peu plus basse que la coupe du sinus porte, 
ce qui explique qu'il n'est pas toujours vu sur la coupe de 
mesure du périmètre abdominal. À ce niveau s'inscrivent les 


trois repères liquidiens : estomac à gauche, au centre la partie 
ascendante = la veine ombilicale et a droite la vésicule biliaire 
(fig. 6.84a, 6.88a). Sur cette méme coupe transversale et dans 
de bonnes ee d'examen, en arrière et en dedans de 
l'estomac, en avant des vaisseaux spléniques et coeliaques, on 
peut distinguer le pancréas, homogène et échogène (fig. 6.93). 
L'image gastrique est ovale ou réniforme (fig. 6.92a et 
.94), le grand diamètre oblique en bas et en avant mesure 
rarement plus de 5 cm à terme. La paroi est souvent qualifiée 
de type « digestif» (ce qui est un peu un truisme !) présentant 
deux lignes re séparées par une bande « claire » hypo- 
échogène (fis 4). La correspondance anatomo-échogra- 
phique et on lo que est souvent confuse d'une 
publication à l'autre (voir Remarque ci-après). Le contenu est 
anéchogène le plus souvent, parfois quelques flocons de ver- 
nix sont présents, diffus ou agglutinés (fig. 6.94). 
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Fig. 6.93 Pancréas. 26 SA. Coupe transversale de l'abdomen pas- 
sant au niveau de l'estomac (E). Entre l'estomac, la lumière digestive 
du gréle (Gr), la vésicule biliaire (VB) et les vaisseaux spléniques et 
coeliaques (=), on met en évidence une structure allongée, un peu plus 
échogène que les structures adjacentes, correspondant au pancréas (+). 


On vérifiera que l'image gastrique se situe du même 
côté que l'axe du cœur de façon à éliminer une anoma- 
lie de situs (voir fig. 12.8 et fig. 13.20c), qu'elle n'est pas 
ascensionnée dans le thorax ce qui pourrait traduire 
une hernie de coupole diaphragmatique gauche (voir 
fig. 11.10a, b, d, f, g et fig. 13.20a) ou une éventration 
diaphragmatique (voir fig. 11.22). Une position cen- 
trale de l'estomac est évocatrice d'une hernie de cou- 
pole diaphragmatique droite (voir fig. 11.11h et i et fig . 
13.20b). 


Remarques sur la paroi digestive 


La paroi du tube digestif présente un schéma structurel à peu 
près constant sur toute sa longueur à l'exception de sa partie 
œsophagienne qui est dépourvue d'enveloppe séreuse (voir plus 
haut Œsophage). Histologiquement et physiquement, on dis- 
tingue classiquement cinq couches dont les caractères physiques 
sont plus ou moins différenciés (impédances), avec des inter- 
faces entre elles, et aussi avec le milieu interne et avec l'environ- 
nement extérieur. La structure, en particulier musculaire, varie 
et s'adapte selon le niveau et selon la fonction. Le rendu écho- 
graphique de cette paroi varie évidemment selon sa distance à la 
sonde et l'atténuation, selon la fréquence et l'angle d'incidence 
du faisceau, selon la nature du remplissage interne et les struc- 
tures en contact à l'extérieur. Avec toutes ces variables, on com- 
prend bien qu'une même structure pariétale puisse prendre des 
aspects assez différents, d'où une grande difficulté pour établir 
des corrélations anatomo-échographiques. 

Les cinq couches histologiques sont bien définies : 

= la muqueuse avec un épithélium et un chorion lâche reposant sur : 
= une très fine lame musculaire, la muscularis mucosae, qui fait 

partie de la muqueuse, 


= la sous-muqueuse assez épaisse, plus dense, riche en glandes 
digestives et contenant un réseau vasculaire important; 

= la couche musculaire ou musculeuse, d'épaisseur variable sui- 
vant le niveau, organisée en deux couches, interne circulaire 
et externe longitudinale; 

= la couche séreuse, c'est-à-dire le péritoine viscéral, de faible 
épaisseur, lisse et reposant sur une assise conjonctive. 

La traduction échographique et la corrélation anatomo- 

échographique sont beaucoup plus imprécises. En allant de la 

lumière digestive vers l'extérieur : 

= la surface cavitaire de la muqueuse peut produire une ligne 
échogène si elle est lisse et libre, devant du liquide, avec un 
faisceau incident orthogonal. Mais si la lumière est totale- 
ment collabée ou si le faisceau est oblique, la ligne cavitaire 
peut disparaître ; 

= la muqueuse est structurellement hypo-échogène et forme 
une bande claire sous la ligne cavitaire si cette ligne existe, 
sinon elle sera invisible ou pseudo-liquidienne; 

= la muscularis mucosae est parfois décrite comme une ligne 
échogène mais cela paraît une projection abusive du schéma 
histologique car cette couche est assez lâche, très fine et 
devrait plutôt former une ligne hypo-échogène; 

= la sous-muqueuse, avec son interface avec la couche mus- 
culaire, fait l'unanimité pour être décrite comme une bande 
nettement échogène, et la plus échogène de la paroi; 

= la musculeuse constitue habituellement une bande anécho- 
gène bien nette, mais il ne semble pas possible de distinguer 
les deux couches musculaires; 

= la séreuse péritonéale peut constituer une interface échogene 
assez forte ou se confondre avec les échos digestifs voisins 
quand ils sont forts. 

La structure pariétale (fig. 6.94) la plus fréquente est un «sand- 

wich» de deux lignes échogènes (sous-muqueuse et séreuse) 

encadrant une zone hypo-échogène (musculeuse). 


Intestin 


C'est surtout l'intestin grêle que l'on pourra visualiser au 
2° trimestre, le gros intestin étant plus accessible au 3° tri- 
mestre. L'aspect échographique dépend beaucoup du 
contenu liquidien qui lui-même est lié à la mise en route du 
transit. Avant 5 mois, la déglutition est peu efficace, le tonus 
gastrique et pylorique est faible et la vidange gastrique lente : 
les anses grêles sont vides et plates. Après 5 mois, la mise 
en route d'une déglutition plus puissante et d'une vidange 
gastrique intermittente permet de remplir l'intestin grêle 
(d'abord le jéjunum, dans flanc gauche) avec un contenu 
de plus en plus méconial quand on descend vers l'iléon 
(réabsorption hydrique par l'intestin). À partir de 6 mois, 
le méconium remplit le côlon, le droit puis le transverse, 
alors que le jéjunum se vide : après 7 mois, il devient rare et 
suspect de visualiser une anse grêle. Le rectum commence à 
se remplir de liquide vers 4 mois (continence anale) et son 
contenu devient de plus en plus méconial (échogène). 


Rappel 


Le méconium est un liquide épais et visqueux, de couleur noiratre, 
qui s'accumule progressivement dans la lumière intestinale du 
fœtus. Il est essentiellement constitué de bile, de sécrétions intes- 
tinales et de cellules desquamées. Le liquide amniotique dégluti 
intervient peu car il est réabsorbé rapidement. Le méconium 
constituera les premières selles du nouveau-né donc très surveillé 
car témoignant d'un fonctionnement normal de l'appareil digestif. 
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Fig. 6.94 Estomac. a. 31 SA. Coupe transversale de l'abdomen foetal passant par l'estomac (+) avec sa double paroi de «type digestif» avec de 
dedans en dehors : bande sous-muqueuse échogène, musculeuse hypo-échogène et écho linéaire de la séreuse. Les petits échos diffus dans l'esto- 
mac correspondent à du vernix. R : rate; AC : angle colique gauche; Ao : aorte; P : poumon. b. Coupe abdominale légèrement oblique vers le bas. 
Estomac (E) réniforme, paroi (=) de «type digestif », contenu finement échogène (vernix). La muqueuse hypo-échogène se devine par endroits (---»). 


Ao : aorte; R : rachis; P : poumon. 





Fig. 6.95 Intestin grêle. a. Coupe frontale thoraco-abdominale. 15 SA et 2 jours. L'intestin grêle (+) est nettement plus échogène que le foie (F) et 
le poumon (P). Ceci est normal à cet âge de grossesse. On distingue le diaphragme (—). € : cœur. b. Coupe transversale et oblique de l'abdomen. 
31 SA. L'intestin grêle (—) dans le flanc gauche est plus échogène que le foie (F) avec des anses dont la lumière anéchogène est parfois visible. 


Intestin grêle 


L'image échographique de l'intestin grêle correspond davan- 
tage a une région échogène de l'abdomen qu à un organe 
délimité (fig. 6.95). Il est classique de diviser le tronc foetal 
en trois régions d'échogénicité croissante : foie, poumons et 
intestin. L'échogénicité s évalue entre elles et par rapport à l'os 
(rachis, aile iliaque). La région intestinale commence sous le 
foie et s'étend jusqu à la partie basse de l'abdomen. Son écho- 
génicité correspond à l'accolement des parois hyperéchogènes 
(sous-muqueuse et séreuse) accentué par l'hypo-échogénicité 
de la muqueuse et du liquide quand il est présent. Quelques 
anses grêles peuvent être individualisées, sous la forme de 
fines structures tubulées ou arrondies avec parfois une dis- 
crète réplétion liquidienne (jéjunale et iléale proximale). Mais 
ces images liquidiennes sont peu nombreuses, dispersées et 
changeantes, de quelques millimètres (toujours inférieures 


à 10 mm). La région de l'intestin grêle est encadrée et sou- 
lignée par les différents segments du côlon hypo-échogène. 
L'ensemble est plus échogène que le foie et il est animé d'un 
péristaltisme parfois bien visible, non inquiétant en l'absence 
de dilatation inhabituelle de la lumière digestive. 

Parfois l'échogénicité intestinale est forte, c'est-à-dire 
qu'elle est égale ou supérieure à celle de l'os (fig. 6.96) et 
qu'elle persiste quand on diminue l'amplification du signal 
reçu (le gain) en restant dans les fréquences habituelles. 
Se pose alors la question de la signification de cet intestin 
hyperéchogène (voir fig. 13.34 et tableau 13.2) : 
= phénomène normal et physiologique, ce qui est habituel- 

lement le cas avant 20 SA; 
= signe d'appel d'anomalie chromosomique; 
=» signe d'une pathologie infectieuse (cytomégalovirus ou 

CMV, parvovirus B19) ; 
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Fig. 6.96 Intestin hyperéchogéne. 22 SA. Echogénicité voisine de celle 
de l'aile iliaque (—). Ici, il s'agissait d'une trisomie 18 (avec un gros RCIU). 
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= marqueur d'une mucoviscidose; 
= témoin d'une souffrance fœtale chronique avec retard de 
croissance. 
La déglutition de sang intra-amniotique peut entraîner 
également une hyperéchogénicité intestinale transitoire. 
Une dilatation d'une ou de plusieurs anses intestinales ané- 
chogènes avec péristaltisme évoque une occlusion digestive haute 
jéjuno-iléale (plus fréquente s'une occlusion colique). Celle-ci sera 
d autant plus probable s'il existe un hydramnios associé (voir 
, Images liquidiennes multiples ou tubuliformes). 


Côlon 


Le côlon s'individualise échographiquement à partir 
de 5 mois et il est surtout bien visible dans le 8° mois en 
raison de sa faible échogénicité par rapport à l'intestin grêle 
(fig. ). Le côlon droit n'est habituellement pas visible. La 
coupe transversale observe bien le trajet du côlon transverse 
et la coupe frontale permet souvent de dérouler l'anse du 





Fig. 6.97 Intestin grêle et côlon. a. 33 SA. Intestin grêle normalement échogène (1) avec une petite lumière intestinale et côlon transverse 
finement échogène (2) à paroi lisse. b. Coupe transversale de l'abdomen foetal. 32 SA. Le côlon transverse (+) se distingue facilement en raison de 
sa lumière large (10 mm), son contenu hypo-échogène, finement échogène (méconium) et la présence d'haustrations typiques (—). E : estomac; 
R : rachis. c. Coupe transversale de l'abdomen passant au niveau des reins. 33 SA. En avant du rein droit (Rdt), on retrouve l'image du cêlon 
transverse (—) dont le contenu faiblement échogène, piqueté d'échos correspond au méconium. Le rachis crée un cône d'ombre (+) qui ne permet 
pas de suivre le côlon transverse totalement. d. Coupe transverse de l'abdomen au niveau rénal. 38 SA. Côlon transverse (=) dont le calibre atteint 
15 mm, avec un méconium très liquide. Cet aspect n'est pas en faveur d'un terme atteint ou dépassé. 
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Fig. 6.98 Sigmoide. 32 SA. Coupe frontale de l'abdomen. Anse sig- 
moide (—) a contenu liquidien finement échogène. 


sigmoide (fig. 6.98). En fin de grossesse, le diamètre colique 
atteint 10 mm en moyenne (extrêmes entre 5 et 15 mm) et 
il est maximal au niveau transverse. Il diminue un peu juste 
avant et pendant le travail. 

La paroi garde toujours la structure digestive mais la 
muqueuse est fine de même que la musculeuse qui se ren- 
force cependant au niveau des bandelettes longitudinales. 
Échographiquement, cette paroi a un aspect assez variable 
mais elle est souvent invisible, simple transition entre hypo- 
et hyperéchogénicité. Elle est parfois marquée par l'écho 
linéaire de la séreuse (accolée aux séreuses du grêle) ou pré- 
sente très localement l'aspect de dédoublement typique de la 
sous-muqueuse (en grossissant un peu l'image). 

Moins échogène et beaucoup plus large que le grêle, le côlon 
contient un méconium hypo-échogène, piqueté de fins échos 
avec les haustrations typiques sur ses parois. Chez un gros fœtus 
et/ou en fin de grossesse, le méconium peut être plus échogène 
et dense, prenant parfois un aspect « pseudo-tumoral ». 

La présence de «calcifications » dans la lumière colique 
évoque une entérolithiase par fistule urodigestive (voir 
fig. 03.520; ©, & feti). 


Rectum 


Le rectum fait suite au sigmoïde au niveau de la troisième 

vertèbre sacrée, avec l'ampoule rectale qui suit d'abord la 

courbure du sacrum et s'oriente vers le bas et l'avant, puis 

présente un coude à angle droit vers l'arrière (cap du rectum) 

pour devenir le canal anal entouré du sphincter. La paroi rec- 

tale présente une structure digestive en continuité avec celle 

du côlon mais avec quelques particularités importantes : 

= la couche séreuse péritonéale disparaît à la partie 
moyenne de l'ampoule, ce qui peut modifier le contour 
externe pour l'imagerie; 

= la musculeuse interne (muscle lisse longitudinal) s'épais- 
sit vers le bas, au début du canal anal, pour former le 
sphincter interne de l'anus; 

= la couche musculaire externe s'interrompt en s'intégrant 
au gros anneau du sphincter externe (muscle strié circu- 
laire) qui est renforcé par les muscles du périnée et les 
muscles releveurs; 


= lasous-muqueuse s'épaissit et s'enrichit des plexus vascu- 
laires hémorroidaires et de formations lymphoides. 

L'ampoule rectale est partiellement cloisonnée par 
trois replis semi-lunaires. Vers l'avant, elle est séparée de 
la vessie par la loge génitale, virtuelle chez le foetus mas- 
culin mais contenant l'utérus chez le foetus féminin (voir 
plus loin). 

Sur le plan échographique, en premiére moitié de gros- 
sesse, l'anus n'est pas continent et le rectum est habituel- 
lement vide mais peut se remplir par voie rétrograde ou 
prendre un aspect pseudo-liquidien par l'accolement des 
muqueuses hypo-échogènes. Il peut être visible à partir 
de 20 SA en arrière de la vessie sur une coupe transversale 
pelvienne basse. L'ampoule forme une image arrondie, liqui- 
dienne hypo-échogène, cerclée de façon plus ou moins nette 
par la ligne échogène de la sous-muqueuse (fig. 6.99a et 
fig. 6.114a). En fin de grossesse, le diamètre moyen interne, 
au niveau de l'ampoule, est d'environ 8 mm. Même dans 
de bonnes conditions, la paroi rectale est difficile à visua- 
liser. Sur de petits segments, le «sandwich » séreuse/sous- 
séreuse/musculeuse est parfois visible, sinon la paroi forme 
une bande échogène moyennement contrastée (absence de 
séreuse dans la partie inférieure). 

Les coupes frontales et sagittales du rectum sont difficiles 
à obtenir car le pelvis est à l'abri dans le bassin et derrière 
les cuisses repliées. L'ensemble rectosigmoide peut s'indi- 
vidualiser comme une image oblongue, hypo-échogène, 
sinueuse au niveau des plis semi-lunaires, en avant de la 
concavité sacrée sur une coupe frontale postérieure ou 
transversale basse (fig. 6.99b et c) et en arrière et sur le côté 
de la vessie sur une coupe sagittale basse du rachis. 

Le canal anal peut être visible en coupe longitudi- 
nale (fig. 6.994). Il est entouré d'une structure musculaire 
cylindrique. Ce cylindre musculaire est constitué de deux 
couches concentriques d'origine embryologique différente : 
le sphincter externe (muscle strié) issu des myotomes sacrés 
et le sphincter interne (muscle lisse) qui est une différencia- 
tion de la splanchnopleure autour de l'endoderme digestif. 
Le canal est toujours vide avec une lumière centrale vir- 
tuelle. La ligne cavitaire est inconstante (fig. 6.100a et e), 
parfois remplacée par une fine bande pseudo-liquidienne 
de muqueuse. Quand elle est visible, la cavité est soulignée 
par la couche échogène de sous-muqueuse qui repose sur 
les épaisses couches musculaires des sphincters : le muscle 
sphinctérien présente un aspect variable selon l'orientation 
des fibres musculaires et celle du faisceau, et surtout selon le 
niveau. Dans ce plan sagittal, le cylindre musculaire a une 
échogénicité faible, plus faible que celle de sa muqueuse 
interne et contrastant avec l'hyperéchogénicité du tissu cel- 
lulo-adipeux qui l'entoure. 

L'anus est visible sur la coupe tangente au périnée et aux 
fesses (fig. 6.100b à e, et fig. 6.110e), sous forme d'une image 
caractéristique en cocarde ou en cible (target sign). Cette 
image témoigne de la présence d'un appareil sphinctérien 
mais elle n'exclut pas formellement une imperforation anale 
(voir Remarque ci-après). Son interprétation échographique 
est fluctuante car l'image elle-même est fluctuante selon les 
conditions d'examen et l'incidence du faisceau. De plus, l'as- 
pect de l'anneau sphinctérien varie si l'on déplace la coupe 
de quelques petits millimètres en hauteur. Au niveau de la 
marge anale (fig. 6.100b et d), il n'existe que l'anneau du 
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Fig. 6.99 Rectosigmoide. a. Rectum. 21 SA. Coupe transversale basse du pelvis. Le rectum (+) est nettement visible en arrière de la vessie (V), 
cerclé par une musculeuse épaisse, en avant d'une vertèbre sacrée (S) et entre les ailes iliaques (=). b, c. Rectum. 21 SA. En b, coupe pelvienne 
basse traversant la vessie (V). En arrière de celle-ci, on retrouve une structure tubulaire (=) a paroi échogène correspondant au sigmoïde. Entre 
la vessie et le sigmoïde existe une petite bande échogène (+) se prolongeant latéralement correspondant à des anses grêles. En c, coupe frontale 
rétrovésicale prenant en enfilade le rectosigmoide (—). Les ailes iliaques (I) sont visibles de part et d'autre. Le contenu rectal est méconial finement 
échogène. Un repli semi-lunaire est bien visible. d. 33 SA. Coupe sagittale du rectum (R) et du canal anal (=). S : sacrum; A : anus. On note 
l'orientation postérieure du canal anal après l'angle du cap du rectum. 


sphincter externe (le sphincter interne s'est arrêté plus haut) Sténoses et obstructions digestives). Sur le plan embryologique, la 
qui est d'échogénicité moyenne et entoure le revêtement partie cutanéomuqueuse est d'origine entoblastique dans le haut 


externe, et des muscles périnéaux associés, est différente et indé- 
pendante pea ils proviennent du mésoblaste de l'éminence cau- 
dale (voir chapitre 10, Étape n° 1). En revanche, le sphincter interne 
lisse est étroitement lié au développement du canal endodermique. 
Dans la plupart des imperforations anales, l'appareil sphinctérien 
Remarque est en place car il s'est développé indépendamment du tube diges- 
tif mais il peut exister des signes superficiels périnéaux (fossette). 
Le sphincter est parfois hypoplasique et surtout il n'existe pas de 
canal central avec son revêtement muqueux ou cutané : un anneau 
musculaire échographique peut être observé, mais sans l'aspect de 
cocarde ou de cible car l'image centrale échogène est absente (pas 
de muqueuse ni de couche musculaire lisse interne). Les publica- 
tions sont rares mais on peut considérer que le target sign est très 
rassurant, même s'il n'est pas absolument formel. 


(fig. 6.100c), on retrouve le sphincter interne sous la forme 
d'un anneau hypo-échogène qui s'intercale entre les deux 
précédents et forme la cocarde caractéristique. 


Rectum et sphincter seront plus particulièrement recherchés 
devant la présence d'images anéchogenes pelviennes basses 
ininterprétables pour diagnostiquer un possible cloaque (voir 
chapitre 14, Cloaque) ou dans une démarche d'examen de diag- 
nostic sur signe(s) d'appel. L'anomalie la plus souvent évoquée est 
l'imperforation anale (ou malformation anorectale) qui e 
d'une atrésie plus ou moins étendue du canal anal (voir chapitre 13, 
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Fig. 6.100 Canal anal et sphincter. a. Canal anal. 33 SA. Coupe frontale pelvienne basse passant au niveau du canal anal dont on suit la lumière (=) qui 
semble se continuer jusqu'au périnée. De part et d'autre de la ligne cavitaire, on devine la bande claire muqueuse reposant sur la sous-muqueuse puis, au- 
dela, le muscle sphinctérien épais (et finement échogène sous cet angle). b, c, d. Sohincter anal : 30 SA, coupe tangente au périnée, aspect «en cocarde » du 
sphincter anal autour du canal anal virtuel (>) (b); 34 SA, coupe axiale tangente au périnée : sphincter anal (—); P : placenta (c); 25 SA, même coupe périnéale 
en haute fréquence; ligne cavitaire anale (=) (d). Trois aspects différents de la cocarde anale : en b, sous-muqueuse échogène centrale autour de la ligne 
cavitaire (=) entourée du sphincter externe hypo-échogène; en c, la sous-muqueuse est entourée d'un anneau «clair» qui correspond au sphincter interne 
puis de l'anneau plus échogène du sphincter externe; en d, autre variation avec une sous-muqueuse abondante cerclée par le sphincter externe. e. Canal anal 
et sphincter. 24 SA. Coupe frontale présacrée sur l'image de gauche et tangente au périnée sur l'image de droite. En complément des figures b a d, ces deux 
images montrent les échogénicités différentes de l'appareil sohinctérien autour de la ligne cavitaire (=) suivant l'axe et le niveau de la coupe. Muscles fessiers (+). 
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= I 
Gros vaisseaux de l'abdomen divise au niveau lombaire en deux artères iliaques primi- 
Ils sont mieux analysés avec l'aide du Doppler à codage tives. Une étude plus fine permettrait aussi de retrouver 
couleur : la division des artères iliaques en artères iliaques externes 
= le système veineux oe none a été décrit ci-dessus et iliaques internes, ces dernières donnant les artères 
(fig. 6.83, 6.86, 6.87 et 6.88); ombilicales ; 
= les deux artères on biliciles montent obliquement de = d'autres vaisseaux peuvent aussi | recherchés : 
part et d'autre de la vessie et convergent sous la paroi — les pédicules rénaux (fig. 6.101b), artères et veines 
pour un court trajet parallèle avant de se couder dans sur une coupe frontale. es les reins ne sont pas 
l'orifice ombilical (fig. 6.101a et 6.108a). Lorsque l'étude clairement visibles, la visualisation des deux artères 
du cordon est difficile, une coupe frontale oblique de la rénales permet d'affirmer, a priori, la présence des 
vessie en mode Doppler permet rapidement de s'assurer deux reins; 
de la présence des deux artères ; — l'artère mésentérique supérieure sur une coupe 
= l'aorte abdominale (fig. 6.101b) et la veine cave infé- sagittale antérieure ou transversale, son émer- 
rieure sont observées en coupe frontale postérieure de gence de l'aorte abdominale est parfois difficile à 
l'abdomen, formant deux axes vasculaires, anéchogènes, distinguer de celle du tronc cœliaque qui en est très 
parallèles légèrement divergents vers le haut. L'aorte se proche (fig.6.101c et d). 





Fig. 6.101 Gros vaisseaux de l'abdomen. a. 25 SA. Coupe frontale de la vessie (V), encadrée par les deux artères ombilicales (—) vues en Doppler 
couleur. b. 23 SA. Aorte abdominale. Coupe frontale passant au niveau de l'aorte abdominale jusqu'à la bifurcation iliaque (+). On individualise 
les pédicules vasculaires rénaux (—) (artère et veine d'un côté, artère de l'autre). c. 38 SA. Artère mésentérique supérieure. Coupe transversale, 
légèrement oblique vers le bas de l'abdomen. Partant de l'aorte abdominale (Ao) vue en section, on peut suivre l'artère mésentérique supérieure 
sur une grande partie de son trajet (+). R : rein. d. 22 SA. Coupe sagittale thoraco-abdominale, dos en arrière. Emergence du tronc cœliaque (1) 
et de l'artère mésentérique supérieure (2). Ao : aorte. 
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Etude échographique de l'appareil 
urogenital et des surrénales 


Guide de l'examen échographique 
de l'appareil génito-urinaire 


Anatomie 


Examen de dépistage 
= Reins de volume et d'aspect habituel. 
= Vessie de taille et d'aspect habituel. 


Examen de diagnostic 

= Surrénales d'aspect habituel. 

= Sacrum d'aspect habituel. 

= Sphincter anal présent. 

= Organes génitaux externes d'aspect habituel. 


Images recommandées 


Examen de dépistage 
= Coupe transversale des reins. 


Examen de diagnostic (on ajoute) 

= Vessie entourée des artères ombilicales. 

= Chaque rein avec visualisation des cavités excrétrices (coupe 
sagittale). 

= Image des organes génitaux externes. 

= Sacrum en coupe longitudinale. 


Reins 


En première moitié de grossesse, le rein a une échogénicité 
assez voisine de celle des tissus environnants et son repé- 
rage dépend beaucoup des conditions d'examen. On peut 
déjà l'identifier vers 11 SA en échographie vaginale (voir 
fig. 4.19) apparaissant comme deux petits haricots écho- 
gènes et homogènes avec souvent un bassinet triangulaire 
visible. À partir de 3 mois, ils deviennent accessibles par 
voie abdominale, l'échogénicité globale diminue et à 3 mois 
et demi, la différenciation corticomédullaire devient visible : 
un rein très échogène au 2° trimestre est suspect car cela 
peut traduire une dysplasie. 

Les reins peuvent être étudiés sur des coupes sagittales 
(les plus informatives), transversales (recommandées pour 
l'iconographie de dépistage) et frontales (étude des cavités 
excrétrices). 


Coupe sagittale 


La coupe sagittale des reins est obtenue en basculant la 
sonde de part et d'autre du rachis. L'un des reins est parfois 
inaccessible sur un dos latéral ou postérieur (il faut essayer 
de mobiliser le foetus ou de passer par l'avant à travers l'ab- 
domen). La longueur (hauteur) des reins est mesurée sur 
cette coupe sagittale (voir fig. 7.24 et tableau 7.24). 
La coupe sagittale donne une image rénale ovoïde, à 
grand axe longitudinal, où l'on distingue (fig. 6.102) : 
= la ligne échogène du contour correspondant à la capsule 
qu'il est classique de décrire comme légèrement bosselée 
bien que cet aspect soit rarement évident; 


= le parenchyme rénal, hypo-échogène par rapport au foie, 
inhomogène avec une différenciation corticomédullaire débu- 
tant vers 18 SA, parfois très nette dès 22 SA : le cortex (zone 
corticale) est de densité moyenne et homogène et se situe 
immédiatement en dessous de la capsule; les pyramides de 
Malpighi (médullaire) forment des zones hypo- parfois quasi 
anéchogènes arrondies ou triangulaires à base externe, sans 
paroi propre, séparées par les expansions corticales échogènes 
des colonnes de Bertin (aspect pseudo-polykystique). Quand 
cet aspect est respecté, on parle d'une bonne différenciation 
corticomédullaire. À l'inverse, une absence de différenciation 
corticomédullaire, voire un parenchyme échogène par- 
semé de petits kystes, traduit un défaut de la néphrogenèse; 

= le hile du rein, central et échogène (vasculaire), où le bas- 
sinet intrarénal dessine une petite bande liquidienne. 


Coupe transversale 


Sur un dos foetal orienté vers l'avant, la coupe transversale 

donne l'image classique en «lorgnon», avec les deux coupes 

arrondies des reins flanquant de part et d'autre l'image du rachis 

lombaire (fig. 6.103 et voir fig. 7.25). La longueur antéroposté- 

rieure du rein peut être mesurée à ce niveau (voir tableau 7.25) 

et c'est sur cette coupe que sera étudié le bassinet : 

= soit virtuel et invisible; 

= soit sous forme de deux échos parallèles, médians et 
internes, séparés de 1 ou 2 mm; 

= soit un peu dilaté (hypotonie) formant une image liqui- 
dienne naissant dans le hile et débordant du bord interne 
du rein en «goutte d'eau » où l'on mesure son épaisseur 
maximale (1 mm par mois de grossesse). 


Coupe frontale 


Cette coupe est très utile pour l'étude du système pyélocali- 
ciel (fig. 6.104). Le bassinet forme une image triangulaire à 
sommet interne dirigé vers l'aorte et les calices se devinent 
sous forme de lacunes de 2-3 mm, ouvertes sur la base du 
triangle pyélique (surtout les groupes caliciels supérieurs et 
inférieurs). Dans ce plan de coupe, en s'aidant du Doppler 
couleur, on peut étudier le départ des artères au niveau de 
l'aorte abdominale (fig. 6.101b). 


Surrénales 


Les glandes surrénales sont - proportionnellement - beau- 
coup plus volumineuses chez le foetus que chez l'adulte. Elles 
ont une double origine embryologique, ectodermique pour 
la partie centrale et mésodermique pour la périphérie. Elles 
se développent de façon considérable entre 12 et 18 SA, 
multipliant leur poids par 7. Le rapport poids de la surré- 
nale/poids du rein est : > 1 en fin de 1“ trimestre; = 2/3 au 
milieu de la grossesse; < 1/3 au début du 3° trimestre. À la 
naissance, le poids moyen des deux surrénales est de 10 g 
pour 13 g à l'âge adulte. La structure est molle et friable, avec 
deux zones bien différentes sur les plans anatomique et his- 
tologique (et aussi embryologique) : une zone corticale, cel- 
lulaire et homogène, et une zone médullaire riche en plexus 
vasculaire avec une grosse veine centrale. 

Les surrénales coiffent le pôle supérieur du rein et 
débordent sur sa face antérieure et interne. On peut 
déjà les repérer à partir de 2 mois et demi sur des coupes 
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Fig. 6.102 Reins, coupe sagittale. a. 21 SA. Rein droit. Echogénicité habituelle du parenchyme rénal avec différenciation corticomédullaire impré- 
cise mais normale pour l'âge de la grossesse. Pyélon (—) et tiges calicielles, anéchogènes, individualisées. b. 27 SA. Rein, coupe presque frontale. Les 
cavités excrétrices sont visibles (—) et la différenciation corticomédullaire est habituelle pour l'âge de la grossesse. c. 32 SA. Le parenchyme rénal pré- 
sente une bonne différenciation corticomédullaire avec des pyramides arrondies (—) et les cavités excrétrices centrales (+) sont visibles, non dilatées. 
d. Capsule bien nette et discrètement bosselée. Pyramides hypo-échogènes arrondies (—) avec aspect pseudo-polykystique (normal). Bassinet virtuel. 





Fig. 6.103 Reins, coupe transversale. a. 18 SA. Coupe transversale de l'abdomen, dos en avant, passant par les reins (=>) au centre desquels 
on retrouve les bassinets anéchogènes (+). On commence à distinguer la différenciation corticomédullaire. Ao : aorte; VCI : veine cave inférieure; 
CV : corps vertébral; L : lames vertébrales. b. 34 SA. Les reins (=) sont vus de part et d'autre d'une vertèbre lombaire. CV : corps; L : lames verté- 
brales. Il existe une bonne différenciation corticomédullaire et les bassinets sont visibles sous la forme de petites plages anéchogènes. Noter le très 
large cône d'ombre (=) lié à la forte absorption des ultrasons par la vertèbre lombaire. 
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Fig. 6.104 Reins, coupe frontale. a. Bassinet triangulaire (+), calices supérieur et inférieur (=) bien visibles. Mesure de la hauteur du rein (1). 
b. Etude du rein avec une sonde de haute fréquence. La différenciation corticomédullaire de méme que les cavités excrétrices sont parfaitement 
visibles. M : zone médullaire (pyramide de Malpighi); € : zone corticale s'insinuant entre les pyramides (colonne de Bertin); Ca : grands calices; 
B : bassinet; — : tige calicielle. 





Fig. 6.105 Surrénales. a. 23 SA. Coupe transversale de l'abdomen, dos antérieur, passant par les deux surrénales (—), oblongues et hypo-écho- 
gènes au niveau de la 11° vertèbre thoracique (T11) et en avant des 11° côtes. E : estomac. b. 20 SA. Coupe sagittale gauche. En arrière de l'esto- 
mac (E) et moins échogéne que le rein (R), la glande surrénale gauche (+) est assez volumineuse, ce qui la rend bien visible à cet âge de grossesse. Il 
ne faut pas l'inclure à tort dans la mesure de la hauteur du rein. > : diaphragme. c, d. 27 SA. Coupes transversales hautes de l'abdomen au-dessus 
des reins : en c, image de la surrénale (—) de forme ovalaire, avec un centre plus échogène (médullaire ? ou coupe du pôle supérieur du rein ?) 
qu'en périphérie, à ne pas confondre en d avec l'image formée par le cul-de-sac pleural ou les piliers du diaphragme (>). 
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transversales sus-rénales (fig. 6.52b et fig. 6.105a et c). Mal- 
gré leur volume, elles sont souvent difficiles à localiser sur 
les coupes sagittales latérovertébrales ou frontales en raison 
des ombres costales : elles forment un petit chapeau triangu- 
laire et hypo-échogène (fig. 6.92b et fig. í ). 

En revanche, on les retrouvera fréquemment au 3° tri- 
mestre sur la coupe transversale de l'abdomen passant par 
le récessus ombilical. La glande forme une image ovoïde à 
grand axe dirigé en avant et en dedans, globalement hypo- 
échogène et homogène ou avec un centre plus ou moins 
dense (fig. c). Cette échogénicité centrale pourrait cor- 
respondre à la zone médullaire ou simplement à la coupe du 
pôle supérieur du rein. 

Un peu au-dessus de la surrénale, on découvre parfois 
une structure postérieure, plus petite, oblique en avant et 
en dedans, formée de deux bandes anéchogènes Gee 
entourant une zone centrale, linéaire et échogène (fi; 
et 6.106). Cette image - et c'est assez réjouissant — fait encore 
l'objet de discussions : dans certaines publications, elle est 
désignée comme la surrénale elle-même, pour d'autres elle 
pourrait correspondre au cul-de-sac pleurodiaphragma- 
tique (zone muette de la plèvre), mais il y a aussi de sérieux 
partisans d'une image des piliers du diaphragme ou d'une 
coupe du bord inférieur de la glande surrénale. Ceci n'a 
pas d'importance sur le plan du dépistage, et on se gardera 
de trancher pour préserver le caractère consensuel de cet 
ouvrage. 


Uretères 


Normalement, les uretères ne sont pas visibles. Très rare- 
ment, on peut observer une partie de leur trajet lors d'une 
vidange pyélique (fis )7), mais l'image est toujours 
fugace et animée d'un net péristaltisme : méfiance quand 
même et contrôle si les cavités excrétrices rénales paraissent 
elles aussi un peu dilatées. 


Vessie 


La vessie est souvent visible dès 2 mois et demi de gros- 
sesse (fig “et voir fig. 4.20) et presque constamment 
à 3 mois. Il faut parfois attendre un peu qu'elle se remplisse. 
Elle se présente sous la forme d'une plage anéchogène, à 
paroi fine et régulière entourée de la portion périvésicale des 
deux artères ombilicales bien vues en mode Doppler cou- 
leur (fis a et 3 

Son aspect varie selon l'état de réplétion : pleine, elle 
prend une expansion abdominale parfois trés importante, 
jusqu'au niveau ombilical, alors que vide, elle se dissimule 
derrière les échos du bassin. Le cycle remplissage-évacua- 
tion s étend habituellement sur 30 à 45 minutes. 

La coupe sagittale de la paroi abdominale antérieure 
précise bien son rapport direct avec la paroi, avec un som- 
met arrondi ou effilé vers l'ouraque (fi 3a). En coupe 
transversale basse de l'abdomen, la vessie pleine donne une 
image arrondie, médiane et antérieure avec en arrière le rec- 
tum (fig. Ja) et, chez la fille, le col utérin puis le rectum 
(fig. 6.111a et b). La coupe frontale (fi; 8b) retrouve 
l'aspect caractéristique en poire, la grosse extrémité abdomi- 
nale et la petite plongeant dans le pelvis. En cas de suspicion 
de grande vessie, on pourra mesurer la hauteur de la vessie 





Fig. 6.106 Glande surrénale, images incertaines... a. Coupe transver- 
sale. 34 SA. L'image hypo-échogène à centre très dense (—) correspond très 
probablement à la surrénale droite. Néanmoins, il peut y avoir un doute avec 
une coupe passant au sommet du rein. En revanche, la bande claire située en 
arrière et en dedans doit être attribuée au cul-de-sac pleurodiaphragmatique 
où aux piliers du diaphragme (=). b. 32 SA. Cul-de-sac pleuro-diaphragma- 
tique droit. L'image (—) est aussi attribuée aux piliers du diaphragme. 





Fig. 6.107 Uretère lombaire, coupe frontale. 23 SA. Uretère (—), 
bassinet (1) et bifurcation aortique (2). 
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Fig. 6.108 Vessie. a. 20 SA. Le Doppler couleur permet de voir les deux artères ombilicales (—) encadrant la vessie (V). b. Coupe frontale abdomi- 
nopelvienne. 33 SA. Grande vessie (V), remontant jusque sous le foie (F) dont il faudra s'assurer de la vidange. VB : vésicule biliaire. 


(distance col vésical-dôme) sur une coupe sagittale ou 
frontale (voir chapitre 7, Biométrie des membres et organes 
foetaux). 


Difficultés et pièges 

= Le rein n'est pas visible, les conditions sont mauvaises, 
il existe un doute sur une agénésie. On peut essayer de 
mobiliser le foetus. On peut aussi rechercher la présence 
des deux pédicules rénaux en Doppler couleur souvent 
assez accessibles sur une coupe frontale (fig. 6.101b). 

= I] existe une dilatation modérée du bassinet (ou pyé- 
lectasie) : c'est à la fois un signe d'hydronéphrose débu- 
tante (voir chapitre 14, Anomalies des voies excrétrices 
urinaires) et un marqueur faible d'anomalie chromo- 
somique (voir chapitre 16, Signes d'appel et marqueurs 
faibles). Mais cette dilatation peut être considérée comme 
physiologique si : 
— l'épaisseur ne dépasse pas 1 mm par mois de grossesse; 
- il n'y a pas de dilatation calicielle; 
— l'uretère n'est pas visible. 

= La vessie n'est pas visible (vide ?). Elle sera recherchée 
dans la bifurcation des artères ombilicales (fig. 6.101a 
et 6.108a) ou en reprenant l'examen après 15 à 30 minutes. 
Si la quantité de liquide amniotique est normale, on peut 
évoquer une exstrophie vésicale ou un abouchement 
ectopique des uretères (voir chapitre 14, Vessie non 
visible). Un anamnios rend l'examen très difficile mais 
il faut centrer celui-ci sur une recherche de pathologie 
rénale (ou d'une rupture prématurée des membranes). 

= En présence d'une grosse vessie, il faut savoir attendre une 
miction car il peut s'agir d'un processus transitoire éven- 
tuellement par hyperdiurèse, notamment en cas de dia- 
bète gestationnel (toujours recherché, rarement trouvé). 
En l'absence de miction visible, une uropathie obstructive 
basse, un reflux de haut grade ou un syndrome polymal- 
formatif peuvent se discuter (voir chapitre 14, Vessie de 
grande taille). 


Étude échographique du sexe 
fœtal et de l'appareil génital 


Le diagnostic du sexe foetal ne doit pas être imposé - cela 
devrait être une évidence - et il est donc préférable d'at- 
tendre que la question soit posée (cela tarde rarement !). 
Il est également prudent d'attendre le 2° trimestre pour 
se prononcer. Cependant, vers 11-13 SA, l'orientation 
du tubercule génital peut donner une sérieuse indica- 
tion : proche de la verticale chez le garçon et proche de 
l'horizontale chez la fille (fig. 6.109 et voir chapitre 14, 
Pathologie de l'appareil génital), l'axe rachidien définissant 
grossièrement l'horizontale. Il s'agit bien d'une suspicion, 
le probleme n'est pas capital, on se trompe ou on hésite 
parfois : le développement des organes génitaux externes 
semble ne pas être linéaire avec des variations d'un fœtus 
à l'autre, quel que soit le sexe. Entre 10 et 12 SA, le tuber- 
cule génital se développe dans les deux sexes, le tubercule 
pénien un peu plus que le tubercule clitoridien. Plus que la 
taille, c'est surtout l'orientation du tubercule qui est sexuée 
a cet age. 


Foetus féminin 


L'identification du sexe féminin repose sur la mise en évi- 
dence d'une vulve et sur l'absence de pénis. On n'oubliera 
pas que l'aspect de la vulve est assez variable d'un moment 
à l'autre de la grossesse et d'un fœtus à l'autre, avec un déve- 
loppement parfois trompeur du tubercule clitoridien en 
début de grossesse (fig. 6.109b). 

Une vulve saillante est habituelle au 3° trimestre. Un gon- 
flement vulvaire important (fausse hypertrophie vulvaire) est 
parfois observé en fin de grossesse, physiologique et équi- 
valent à la (mal nommée) «crise génitale » du nouveau-né. 
Le gonflement se fait surtout au niveau des petites lèvres qui 
écartent les grandes (fig. 6.110a) et font parfois une saillie 
externe bien visible (fig. 6.110b). En théorie, le clitoris pré- 
sente aussi la même hypertrophie, mais elle est rarement 
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évidente en échographie. On considère que ce développe- 
ment vulvaire traduit l'inondation du foetus par les hormones 
femelles produites dans l'unité foetoplacentaire car, en fin de 
grossesse, le taux d'estradiol foetal est 5 à 10 fois supérieur à 
celui de la femme adulte. Cependant cela n'explique pas le 
caractère aléatoire et variable du phénomène, parfois totale- 
ment absent avec des petites lèvres peu visibles (fig. 6.110c). 
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Sur une coupe du siège, perpendiculaire à l'axe des 
cuisses, la vulve dessine un relief en «m» à 4 jambes, formé 
des petites et grandes lèvres, encadrées par le relief des fesses. 
La coupe tangentielle aux cuisses identifie la fente génitale 
entourée des deux bandes hypo-échogènes des petites lèvres, 
puis des bourrelets hyperéchogènes (présence de tissu 
graisseux) des grandes lèvres, l'ensemble formant l'image 





Fig. 6.109 Sexe foetal à 13 SA. La détermination du sexe foetal à la fin du 1° trimestre se fait en notant l'orientation du tubercule génital (-) 
par rapport à l'axe du rachis. a. Orientation perpendiculaire (vertical) pour un garçon. Vessie bien visible (V). b. Orientation parallèle (horizontal) 


pour une fille. 





Fig. 6.110 Sexe féminin, vulve et périnée. a. Coupe tangentielle aux fesses. 33 SA. Les petites lèvres (—) écartent les grandes lèvres (=>), mais sans 
dépasser. b. 33 SA. Les petites lèvres bien développées (1) écartent largement les grandes lèvres (2) et débordent la vulve (aspect exagéré par l'obliquité 
de la coupe). c. 36 SA. Coupe perpendiculaire aux cuisses : les deux grandes lèvres (—) sont bien visibles mais les petites lèvres sont recouvertes. 
d. Coupe tangentielle aux fesses. 33 SA. Les petites lèvres hypo-échogènes sont encadrées par les grandes lèvres (+) plus échogènes. 
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Fig. 6.110 Suite. e. Coupe tangente au périnée avec la vulve (V) et le sphincter anal (A). 33 SA. f. 22 SA. Coupe sagittale du périnée, entre les 
cuisses : relief de la vulve (—) et vessie (+). g. Vulve en mode volumique (4D). Le «diagnostic» de sexe n'est pas trop difficile... 


ovalaire typique en «grain de café» (fig. 6.110d). L'anneau 
du sphincter anal apparaît parfois en arrière (fig. 6.110e). 
Enfin, sur une coupe sagittale antérieure passant entre les 
cuisses, la vulve forme une simple saillie arrondie, avec sur- 
tout l'absence évidente de pénis (fig. 6.110f) mais volontiers 
un petit tubercule clitoridien visible en milieu de grossesse. 

Le diagnostic de sexe peut être rendu difficile par la posi- 
tion fœtale, la présence du cordon, un oligoamnios. Il est 
prudent de se prononcer sur au moins deux plans de coupe, 
ou de ne pas se prononcer... Le mode 3D-4D n'apporte pas 
une sensibilité supérieure pour le diagnostic, mais il est plus 
convaincant pour les futurs parents (fig. 6.110g). 

Normalement, les ovaires ne sont pas visibles. 

En revanche, l'utérus peut être repéré en fin de grossesse, 
dans la loge génitale entre la vessie et le rectum, car son 
développement est également « dopé » par les estrogènes cir- 
culants. Mais la «visibilité » de l'utérus est inconstante pour 
plusieurs raisons : sa situation intrapelvienne avant tout, sa 
taille modeste, l'absence de contraste liquidien interne ou 
externe, les variations interindividuelles assez importantes 


(taille et forme), et l'absence d'intérêt majeur pour cette 
étude. Au 3° trimestre, l'utérus foetal présente le plus sou- 
vent une forme en poire avec un petit corps surplombant un 
gros col dans une proportion de «un tiers/deux tiers» : la 
longueur utérine est d'environ 30 à 35 mm au voisinage du 
terme, l'épaisseur est maximale au niveau du col, entre 10 
et 15 mm, et celle du corps n'est que de 6 à 8 mm. Après 
la naissance, l'aspect utérin est identique pendant les pre- 
miers jours (fig. 6.111d) puis l'utérus régresse pendant les 
premières semaines avec la disparition des estrogenes pla- 
centaires et prend un aspect «tubulaire» infantile au bout 
de 3 à 4 mois: dans la petite enfance, l'utérus mesure un peu 
moins de 25 mm. 

On recherchera l'utérus en coupe transversale (axiale), un 
peu oblique, en arrière et en dessous de l'image vésicale. On 
trouve une image arrondie, de 15 à 20 mm de diamètre, com- 
posée d'un centre moyennement échogène et d'une couronne 
hypo-échogène : l'image échogène correspond au col utérin 
entouré de la paroi des culs-de-sac vaginaux (fig. 6.111a 
et b). Le corps utérin est plus difficile à visualiser parce qu'il 
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Fig. 6.111 Utérus foetal et vagin. a. Coupe abdominopelvienne frontale et oblique d'avant en arrière. 26 SA. Entre la vessie (V) et le rectum (R), 
la loge génitale est « occupée » (—) par l'utérus, probablement au niveau du corps utérin. b. Coupe axiale un peu oblique passant par la vessie (V) 
et le bas du col utérin (U) qui est entouré, à ce niveau, par un anneau clair correspondant aux culs-de-sac vaginaux. c. 34 SA. Coupe frontale du col 
utérin (C), entouré des culs-de-sac vaginaux (—). Le vagin (Va) est également visible. La largeur du corps utérin (U) est nettement plus petite que 
celle du col (forme en poire). d. Échographie néonatale à J2-J3. La morphologie utérine est caractéristique de l'utérus infantile avec un col (C =) 
volumineux surmonté d'un corps (U =>) nettement plus petit en épaisseur. L'imprégnation estrogénique maternelle détermine la grande taille de 
l'utérus ainsi que le développement de la muqueuse endocervicale et de l'endomètre. Sous le col, la paroi vaginale (Va) est également bien épaisse. 
Dimensions : longueur utérine (1) à 34 mm, épaisseur du corps (2) à 10 mm et diamètre du col (3) à 19 mm (soit deux fois plus épais que le corps). 


V : vessie. 


est beaucoup plus petit que le col (souvent moins de 10 mm 
de hauteur à terme versus 20 mm pour le col) et qu'il est sou- 
vent dissimulé par l'intestin ou dans l'ombre du bassin. La 
cavité cervicale est rarement visible (échogène), alors qu'elle 
est très nette chez le nouveau-né. Il est difficile de réaliser 
une coupe sagittale de l'utérus car la position fœtale est rare- 
ment favorable, les membres inférieurs faisant également 
écran. Si nécessaire et avec de la patience, on peut essayer 
une coupe frontale (fig. 6.111c). La mesure de l'écart entre 
rectum et vessie (loge génitale, fig. 6.114a et voir chapitre 14, 
Pathologie de l'appareil génital) a été proposée pour affirmer 
la présence des organes génitaux internes de type féminin, 
mais, avec les progrès actuels de l'imagerie, on devrait visua- 
liser directement le col utérin dans des conditions normales. 

Le vagin est également difficile à visualiser en raison de sa 
position et de son orientation. Il subit également l'imprégnation 
hormonale estrogénique avec une muqueuse et une tunique 





musculaire assez épaisse (3-5 mm à terme). On le voit bien sous 
la forme d'un anneau hypo-échogène autour du col (fig. 6.111a 
et b), mais on rappelle qu'il s'agit en fait des culs-de-sac vaginaux. 


Foetus masculin 


Le diagnostic de sexe masculin repose sur l'identification des 
bourses et du pénis. Vers 11-12 SA, le pénis est souvent repé- 
rable chez le foetus mâle (revoir fig. 6.109a), mais les records 
de précocité de diagnostic ont rarement un intérét majeur. A 
4-5 mois, les bourses sont petites, vides et il faut donc bien 
individualiser la verge pour confirmer le sexe foetal. 

La coupe sagittale antérieure, lorsqu'elle est possible, permet 
de montrer le scrotum et le pénis en érection plus ou moins mar- 
quée entre les cuisses (fig. 6.112a et b). L'urètre est peu visible 
mais on retrouve parfois les échos parallèles correspondant 
aux corps caverneux qui l'encadrent. Le Doppler couleur à flux 
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Fig. 6.112 Sexe masculin. a. 32 SA. Coupe sagittale du périnée, entre les cuisses : pénis (—) et scrotum, vessie (V) et départ du cordon (0). 
b. Coupe sagittale montrant la verge (V), une bourse (B) avec un testicule (=) et l'urètre (U) accolé à un corps caverneux. c. 38 SA. Bourses et testi- 
cules (T). d. 8 mois. Hydrocéle bilatérale entourant les testicules (T). e. 33 SA. En 3-4D, le pénis est souvent moins visible, dans l'ombre des cuisses. 


lent peut montrer le jet urinaire de la miction et ainsi la partie 
terminale de l'urètre. Les coupes transversales ou tangentes au 
périnée dégagent habituellement le relief des bourses avec un 
cloisonnement (raphé scrotal) plus ou moins net. Les testicules 
forment un renforcement échogène ovoide, parfois entouré et 
souligné par une lame liquidienne (fig. 6.112c et d). Cette der- 
nière peut être importante, symétrique ou non, uni- ou bilatérale, 


mais elle correspond toujours à une hydrocèle physiologique 
(en l'absence d'ascite). 

Les testicules commencent à apparaître dans les bourses 
(un seul ou les deux) à partir de 25 SA et ils sont pratiquement 
toujours présents après 7 mois. 

Une reconstruction 3D-4D confirme ou illustre le dia- 
gnostic si c'est nécessaire (fig. 6.112e). 
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Etude échographique des membres 
et des extrémités 


Guide de l'examen échographique 
des membres et extrémités 


Anatomie 


Examen de dépistage 
= Présence des quatre membres. 
= Présence des trois segments de chaque membre. 


Examen de diagnostic 

= Aspect et positionnement habituels des deux mains (main 
ouverte, cing doigts, position du pouce). 

Aspect et positionnement habituels des deux pieds et des 
orteils. 

= Os longs d'aspect habituel. 

= Diaphyses (échogénicité, courbure, fractures). 

= Métaphyses (floues, densifiées, élargies, effilées). 

= Épiphyses (formes, calcifications). 

= Deux os des deux jambes vus, d'aspect habituel. 

= Deux os des deux avant-bras, d'aspect habituel. 


Biométrie 
Examen de dépistage 
= Mesure de la diaphyse fémorale. 


= Mesure de la diaphyse humérale (ne fait pas partie des recom- 
mandations mais conseillée). 


Examen de diagnostic (on ajoute) 
= Mesures des autres diaphyses osseuses. 


Images recommandées 
= Examen de dépistage et de diagnostic : image de la mesure de 
la diaphyse fémorale, calipers en place. 


L'étude des membres nécessite d'abandonner les plans 
de coupe classiques pour suivre (et souvent poursuivre) des 
structures mobiles en position très variable. L'examen du 
milieu de grossesse est bien entendu le plus rentable dans ce 
domaine mais l'étude peut être réalisée dès 2 mois et demi. 
L'analyse se fonde essentiellement sur les repères osseux 
étudiés en mode B, les muscles et parties molles étant acces- 
soires pour le dépistage. En cas de pathologie, l'échographie 
3D mode surface et/ou osseux peut se révéler d'un apport 
précieux, notamment pour l'étude des extrémités. 
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Ceintures osseuses 
Ceinture scapulaire 


La ceinture scapulaire est formée de la scapula et de la 
clavicule. 

La scapula (omoplate dans l'ancienne nomenclature) 
s'étudie sur une coupe frontale du thorax. Au niveau 
de l'épaule, la coupe montre le bord axillaire de la sca- 
pula se prolongeant vers le haut par la surface articu- 
laire de la cavité glénoïde : à ce niveau, la tête humérale 
cartilagineuse forme une image arrondie bien visible, 
hypo-échogène, piquetée d'échos ponctiformes ou trabé- 
culés (fig. 6.113a). En se déplaçant vers l'arrière, la coupe 
devient tangentielle au dos et dégage l'écaille de l'omo- 
plate qui forme une image triangulaire ou en « V» ouvert 
latéralement, la branche supérieure du V correspondant 
à l'épine qui se prolonge vers l'extérieur par l'acromion. 
Sur un dos orienté vers l'avant, la coupe axiale du thorax 
retrouve les deux écailles inclinées de part et d'autre du 
rachis. Dans de bonnes conditions techniques, l'étude en 
3D mode osseux permet de construire une image anato- 
mique parfaite (fig. 6.113b à d). 

La clavicule est très tôt ossifiée : elle serait le premier 
os à commencer son ossification, vers 8 SA (et le dernier a 
l'achever). Elle est souvent dissimulée en fin de grossesse par 
l'abaissement du menton sur le thorax. Les coupes transver- 
sales antérieures ou postérieures permettent de repérer sa 
forme en « S» très caractéristique (fig. 6.113e et voir fig. 7.22). 


Ceinture pelvienne 


La ceinture pelvienne est formée par les deux os iliaques 
réunis en arrière par le sacrum. 

L'os iliaque est représenté par trois centres d'ossifica- 
tion d'apparition successive et de volume décroissant : l'aile 
iliaque (ilion) qui s'ossifie dès le 2° mois, puis l'ischion et 
enfin le pubis, au 5° mois. Ces trois centres naissent autour 
de la cavité cotyloidienne - l'ilion en haut, l'ischion en bas 
et en arrière (fig. 6.114a), le pubis en avant — et sont séparés 
a ce niveau par une zone cartilagineuse en « Y». La coupe 
frontale du bassin montre la lame osseuse de l'ilion surmon- 
tant le point d'ossification de l'ischion (fig. 6.114b) avec, 
entre les deux, le cartilage en « Y» transsonore formant le 
fond du cotyle. Vers l'extérieur, la tête fémorale (non ossi- 
fiée) peut se deviner. L'articulation de la hanche est égale- 
ment bien visible lors de l'étude du fémur, dans un abord 
postéro-externe (fig. 6.114c), mais on ne reconnait pas 
(encore) les hanches luxables! 
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Fig. 6.113 Ceinture scapulaire. a. Articulation scapulohumérale, coupe frontale. 1 : tête humérale; 2 : scapula au niveau de la cavité glénoide; 
3 : acromion. b, c, d. Ceinture scapulaire. En b, scapula (—) et grill costal. En c, épaule. 21 SA. Reconstruction 3D os de l'hémithorax gauche du 
foetus. Vue postérieure de l'épaule. 1 : scapula; 2 : acromion; 3 : clavicule; 4 : humérus; 5 : gril costal. En d, grill costal et scapula. 22 SA. Recons- 
truction en mode osseux. 1 : acromion; 2 : épine; 3 : fosse supra-épineuse; 4 : fosse sous-épineuse ; H : cavité glénoïde (où s'emboîte l'humérus); 
C : région de l'articulation acromioclaviculaire. e. Clavicules. 23 SA. Coupe transversale de la partie haute du thorax au niveau de la 2° vertèbre 
thoracique (T2) permettant de voir les deux clavicules (=) dans leur longueur. 


Segment proximal des membres 


La diaphyse humérale ossifiée est rectiligne ou présente une 
légère concavité lorsqu'on l'aborde par sa surface externe. La 
tête humérale est cartilagineuse, hypo-échogène mais conte- 
nant de fins échos diffus (fig. 6.115a). À la partie inférieure 
de la diaphyse abordée par sa face postérieure, la dépression 
de la cavité olécrânienne est souvent visible (fig. 6.115b). La 
mesure de l'humérus n'est pas systématique mais le devient 
en cas d'anomalie de la biométrie fémorale (et elle est sans 
doute plus intéressante que celle du fémur comme marqueur 


d'anomalie chromosomique) : en début de grossesse, sa lon- 
gueur est identique ou même un peu supérieure à celle du 
fémur; après 3 mois et demi à 4 mois, elle devient inférieure 
d'environ 10 % (voir fig. 7.8 et tableau 7.6). 


Le fémur (fig. 6.116) présente une pseudo-incurvation 
lorsque le faisceau aborde la surface postérieure. Le haut de 
la diaphyse est plus large au niveau du front d'ossification 
supérieur (aspect en canne de golf). Le col et la tête fémorale 
sont cartilagineux et hypo-échogènes comme la tête humé- 


rale (voir fig. 7.6a et b, fig. 7.7 et tableau 7.5). 
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Fig. 6.114 Ceinture pelvienne, os iliaque. a. Ischions. 21 SA. Coupe transversale basse passant au niveau des deux points d'ossification des 
ischions (—). Sur la ligne médiane, les trois loges du petit bassin : loge urinaire (1) avec le trigone vésical (?), loge génitale (2) avec probablement 
le vagin et loge digestive (3) avec le rectum. b. Os iliaque, coupe frontale. 33 SA. 1 : aile iliaque (ilion); 2 : ischion; 3 : cartilage en «Y»; F : tête 
fémorale. c. Ilion et articulation de la hanche. 21 SA. La diaphyse fémorale (F) est linéaire à bords nets, l'ilion est ossifié (=>). Entre les deux, on note 
une zone hypo-échogéne, piquetée d'échos correspondant au col et à la tête fémorale (+). 





Fig. 6.115 Humérus. a. Vue antérieure. 23 SA. La diaphyse humérale, abordée par sa face antérieure est mesurée (LH). La région épiphysaire supé- 
rieure (=>), arrondie, piquetée d'échos est bien visible, laissant deviner la position de la tête humérale. b. Vue postérieure. 21 SA. La diaphyse (+), 
échogène est linéaire. Les épiphyses, surfaces articulaires, tête humérale (1) et trochlée humérale (2) sont piquetées d'échos. On retrouve la 
dépression olécranienne (—). 
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Fig. 6.116 Fémur et articulation de la hanche. a. 21 SA. Vue par un abord externe de la diaphyse fémorale (LF). b. 22 SA. Mesure de la diaphyse 


fémorale (LF) ossifiée, aspect en canne de golf. Tête fémorale (+) et ilion ( 


—). €. 21 SA et 3 jours. Reconstruction volumique mode osseux de la 


diaphyse fémorale dans sa longueur permettant une étude correcte de la minéralisation et surtout des surfaces articulaires, fémorale supérieure (1) 


et fémorale inférieure (2). 


Segment distal des membres 


Au niveau de l'avant-bras, radius et ulna (cubitus dans l'an- 
cienne nomenclature) sont tantôt croisés, tantôt parallèles 
selon le degré de pronation. On s'assurera de la présence des 
deux os de chaque côté (fi 17) et de l'absence de dispro- 
portion évidente à l'inspection entre leur longueur et celle 
de l'humérus. 

Au niveau de la jambe, tibia et fibula (péroné dans 
l'ancienne nomenclature) sont parallèles (fig. 6.118) dans un 
plan frontal : même appréciation subjective de dispropor- 
tion que pour nee 

On retrouvera au « 7 les tables de | mesures des os 
de l'avant-bras et de ae (voir ta ux 7.27 et 7.28). 

La rotule est cartilagineuse, o échogène avec une 
partie centrale échogène plus marquée au 3° trimestre 
(fig. 6.11 1). Les points d' ossification du genou - fémoral 
inférieur (fis 9b et voir fig 8) et tibial supérieur - 
peuvent être he. et eu. Il s'agit de paramètres 
de maturité osseuse pouvant éventuellement aider à dater 


une grossesse. La présence d'un point d'ossification fémo- 
ral inférieur est en faveur d'une grossesse d'au moins 31 SA, 
et celle d'un point tibial supérieur d'au moins 34 SA (voir 


0). 


Extrémités 
Mains et doigts 


Les mains et les doigts sont identifiables dès la fin de la 
période embryonnaire (voir fig. 4.8d). Leur étude est beau- 
coup plus facile en milieu qu'en fin de grossesse, à la fois par 
l'abondance du liquide et par la position plus fréquemment 
ouverte des mains. La mobilité des mains est très importante 
et leur activité, surtout centrée au niveau de la face, est tout 
à fait fascinante : en l'état actuel, il n'y a pas d'information 
utile à retirer de cette observation pour l'évaluation de la 
vitalité fœtale; en revanche un aspect de main crispée ou 
de flexion inhabituelle et constante des doigts peut évoquer 
une trisomie 18 (voir fig. 6.120). 


Chapitre 6. Foetus normal : étude morphologique et dépistage 331 





Fig. 6.117 Avant-bras. 22 SA. Le radius (1) est plus court que Fig. 6.118 Os de la jambe. 22 SA. Coupe frontale de la jambe où on 

l'ulna (2). Les deux diaphyses sont parallèles sur ce plan de coupe. individualise la fibula (1) et le tibia (2). Au niveau du genou, l'interligne 

P : poignet; C : coude. articulaire est bien visible (+) entre les condyles et le plateau tibial. 
G : genou; € : cheville. 





Fig. 6.119 Rotule et points d'ossification. a. Rotule. 33 SA. Coupe frontale du genou. Ossification de la partie centrale de la rotule (—) entou- 
rée d'os spongieux. b. Point d'ossification fémoral inférieur. 34 SA. Diaphyse fémorale vue dans sa longueur. Le point d'ossification inférieur (—) 
mesure ici (5 mm) ce qui correspond à la mesure attendue. 
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— = ae 


Fig. 6.120 Main. a. Mode 2D : la main n'est pas « crispée » (signe d'appel de trisomie 18), les doigts sont bien écartés (pas de syndactylie) et la 
2° phalange du 5° doigt (—) est bien visible (signe d'appel de trisomie 21). b. 20 SA. Coupe transversale de la main passant par la partie distale des 
métacarpiens où on peut noter la présence de 5 rayons. O : orbite. c. 34 SA. Reconstruction 4D mode surface exposant parfaitement une main 
devant la face fœtale. d. 26 SA. Étude en mode VCI omniview osseux. La main est ouverte ce qui permet d'individualiser nettement les métacarpes 
et les phalanges, en particulier la 2° phalange du 5° doigt. 
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Fig. 6.121 Pied-cheville. a. 19 SA. Position normale du pied (P), dont l'axe antéropostérieur est perpendiculaire a l'axe de la jambe. T : diaphyse 
tibiale. b. 23 SA. Etude en 4D mode surface. c. 37 SA. Reconstruction 3D mode surface. Cheville et pied parfaitement visibles. Absence de mal- 
position certaine. d. 20 SA. Coupe frontale de la jambe. On voit les deux os de la jambe (T : tibia; F : fibula) et la position normale de la plante du 
pied (absence d'angulation inhabituelle de la cheville). e. 33 SA. Points d'ossification du talon (33 SA). 1 : coupe oblique du talon où sont vus les 
points d'ossification du calcanéum (c) et du talus (a); 2 : coupe longitudinale du pied passant par le calcanéum (c) et un métatarse (t). 
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L'étude morphologique des mains (fig. 6.120) peut être plus 
ou moins détaillée selon les conditions ou la date d'examen, mais 
aussi selon le contexte médical. Cette étude n'est pas dans les 
recommandations de l'échographie de dépistage. Néanmoins, il 
nous paraît souhaitable de s'assurer des points suivants : 
= présence des deux mains; 
= pouce en dehors, ce qui élimine une main crispée; 
= ouverture d'une main au moins; 
= compte des cing doigts, au moins sur une main au 

2° trimestre; 
= la visualisation du cinquième doigt et de sa deuxième pha- 

lange est souhaitable mais ne fait pas partie de l'examen de 
dépistage basique dans une population a bas risque. 

Le mode 4D permet parfois de gagner du temps mais 
seulement si les conditions sont favorables (sinon on peut 
en perdre beaucoup car il est difficile d'arrêter la recherche 
sans susciter des inquiétudes). En cas de besoin, le mode 
3D (en VCI-C) permet de «dénicher» une main cachée ou 
collée entre corps et paroi, et d'en tirer une coupe frontale 
passant par les doigts. 


Remarque 


La brachymésophalangie, c'est-à-dire l'absence ou l'hypoplasie 
de la deuxième phalange du cinquième doigt, est associée à une 
angulation (clinodactylie) du doigt. C'est un marqueur de triso- 
mie 21 (voir chapitre 16). La mesure est difficile au 2° trimestre 
(2-4 mm) et l'évaluation est surtout subjective : la phalange 
intermédiaire est absente ou nettement plus petite que les pha- 
langes voisines du même doigt ou des doigts voisins. 


Pieds 


Les pieds peuvent s'étudier en coupe sagittale de la cheville ou 
en coupe frontale de la face plantaire qui permet le comptage 
des orteils, l'évaluation d'un écart inhabituel du gros orteil et la 
mesure de la longueur du pied (voir fig. 7.27 et tableau 7.29). 
On contrôlera aussi que la plante du pied est bien orthogonale 
à l'axe de la jambe (c'est-à-dire l'absence de pied bot) : c'est 
parfois évident quel que soit le mode d'analyse (fig. 6.121a 
à c), particulièrement en 4D quand les conditions sont bonnes 
ou sur un «profil» classique de la jambe (l'image de la plante 
n'apparaît pas en même temps que l'image de la jambe). C'est 
souvent difficile quand les pieds se mélangent et il faut alors se 
placer dans le plan frontal de la jambe (tibia et fibula visibles) 
et vérifier l'orientation du talon s'il est visible (fig. 6.121d). 
Sinon on mémorise l'axe des deux os (« rémanence » cérébrale, 
comme pour le croisement des gros vaisseaux du coeur), puis 
on avance vers l'avant-pied ot l'alignement des métatarses 
tombe perpendiculairement a l'axe de la jambe. La recherche 
des points d'ossification du talon, calcanéum et talus (astragale 
dans l'ancienne dénomination) peut être effectuée au 3° tri- 
mestre (fig. 6.121e). Cela peut être utile pour préciser par 
exemple une malposition du pied (comme un pied bot). 


Conclusion 


L'écho-anatomie est la base du dépistage prénatal, pour l'étude 
morphologique, c'est évident, mais aussi pour une réalisation 
précise de la biométrie fœtale. Fondamentalement, sa connais- 
sance est nécessaire pour apprendre à voir ce qu'il y a dans 
l'image échographique que l'on regarde sur l'écran : beaucoup 


d'erreurs proviennent de ce que l'on a regardé sans voir. Presque 
tout est sur l'écran et tout ce qui est sur l'écran est significatif, 
même les artefacts ou l'absence d'image. 
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Les mesures minutieuses du foetus représentent l'aspect 
rigoureux et scientifique de l'examen échographique, mais 
c'est aussi la partie la moins spectaculaire en regard de 
l'étude morphologique, si puissante sur le plan affectif. Et 
c'est parfois l'exercice le plus lassant ou irritant car la cible 
n'est pas toujours coopérante. Comme nous le rappelle- 
rons plus loin, rigueur et minutie sont indispensables pour 
effectuer une mesure et les progrès des logiciels (automa- 
ted biometry, voir chapitre 1) devraient encore renforcer 
ces qualités. Mais l'interprétation doit toujours faire preuve 
de souplesse en s'adaptant au contexte médical global. On 
peut ajouter qu'il faut aussi s'adapter au contexte maternel 
pour ne pas inquiéter inutilement avec des « gros mots » 
comme macrosome ou macrosomie, hypotrophique ou 
même retard de croissance (retard = attardé ? = attardé 
mental ?). 
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Biométrie fœtale 


Par biométrie fœtale, nous entendons l'ensemble des mesures 
de paramètres statiques ainsi que leur corrélation avec la 
croissance, l'âge ou la maturité du fœtus. Les paramètres 
dynamiques seront étudiés plus loin avec l'étude fonction- 
nelle et la vélocimétrie Doppler. Les résultats des mesures 
sont habituellement reportés sur des tables ou des courbes 
indiquant pour l'ensemble de la population fœtale, selon 
‘age, la valeur moyenne du paramètre et les écarts observés. 
Ces variations peuvent être exprimées en «écart type» par 
rapport à la moyenne (ou SD pour standard deviation), ce 
qui suppose une répartition symétrique compatible avec une 
courbe de Gauss. Plus souvent, on utilise des abaques présen- 
tant les percentiles (pourcentiles au Canada), mieux adaptés 
à la description de répartitions moins régulières. On retien- 
dra que deux écarts types (+ 2 SD) contiennent 95 % d'une 
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population, soit du 2,5° percentile au 97,5° percentile. Les 
bornes les plus utilisées sont donc les 3°, 5° ou 10° percentiles 
et les 90°, 95° ou 97° percentiles. Cependant, le fait qu'une 
mesure se situe au-dessous du 5° percentile ou au-dessus 
du 95° percentile n'a, en aucun cas, une signification auto- 
matiquement pathologique : il s'agit d'une «localisation » 
statistique, d'un facteur de risque, d'un signe d'alarme qu'il 
faudra interpréter en fonction du contexte, soit comme une 
variation normale, soit comme un élément pathologique. À 
l'inverse, un paramètre situé entre ces deux bornes peut être 
pathologique chez un fœtus donné, dans un contexte précis. 
Une mesure sera presque toujours exprimée en millimètres 
puis comparée aux courbes de référence en fonction de l'âge 
gestationnel. Des tables de référence sont intégrées dans le 
logiciel de l'appareil qui fournit ainsi directement le résultat 
sous la forme souhaitée (mais pas encore l'interprétation !). 
Les principes généraux des mesures, leur précision et les 
sources d'erreurs ont été envisagés au chapitre 1. Nous ne 
reviendrons ici que sur les difficultés propres à chaque mesure. 
La Conférence nationale d'échographie obstétricale et 
fœtale (CNEOF) recommande de fournir dans le compte 
rendu d'échographie l'iconographie correspondant à la 
biométrie reportée sur les abaques référencés. Ces courbes 
seront par ailleurs utiles pour reporter des résultats succes- 
sifs et juger d'une évolution. En dehors de la datation de la 
grossesse, il n'est pas souhaitable d'indiquer pour chaque 
mesure une correspondance en âge gestationnel car c'est une 
source de confusion pour le clinicien : on doit indiquer un 
écart par rapport à la moyenne ou un percentile pour l'âge 
retenu. Enfin, il est essentiel pour utiliser une table de réfé- 
rence de connaître et d'utiliser la bonne méthode de mesure. 


Paramètres de croissance globale du fœtus 


Quelles tables faut-il utiliser 
pour interpréter les mesures ? 


Depuis les débuts de l'échographie obstétricale, de très nom- 
breuses tables de mesure ont été publiées, d'abord pour les 
paramètres simples (diamètres et longueurs), puis, avec les 
améliorations techniques, pour les circonférences (ou les sur- 
faces). Avec le temps et l'expérience, toutes les structures fœtales 
(osseuses ou non) ont été « mises en tables ». Ces tables ont été 
élaborées d'abord en usage interne pour les services d'obstétrique 
puis rapidement sur des bases régionales, nationales ou interna- 
tionales. La convergence des mesures est rapidement apparue, 
avec des disparités régionales assez faibles mais significatives 
(comme c'était déjà connu pour les paramètres néonataux). 

Il n'y a donc pas de « bonnes» ou de «mauvaises » tables mais 
des tables plus ou moins bien adaptées à la population étudiée. 
Cela sous-entend évidemment que l'on respecte la méthode 
de mesure préconisée par l'étude dont est issue la table. Par 
exemple, le diamètre transverse du crâne peut être calculé en 
plaçant les marques de mesure sur les tables externes de l'os 
pariétal, au milieu de l'os ou sur l'écho d'entrée dans l'os. Il est 
aussi hautement souhaitable que l'ensemble des échographistes 
utilisent les mêmes tables pour uniformiser les pratiques et per- 
mettre un suivi optimal des patientes. 

Pour la France, les tables du Collège français d'échographie 
fœtale (CFEF) sont actuellement recommandées pour les 
mesures obligatoires définies par la CNEOF. Ces courbes des- 


criptives ont été établies à partir de données échographiques 
collectées par 16 opérateurs, en 2000, en France chez environ 
10 000 femmes d'âge gestationnel connu, puis modélisées de 
nouveau en 2006. La plupart des examens étaient réalisés vers 22 
et 32 SA. Ces tables peuvent être téléchargées sur le site Internet 
du CFEF : www.cfef.org (rubrique Documents du CFEF : les 
courbes de croissance, travail collectif). 

La discussion porte actuellement sur l'utilisation des courbes 
dites Intergrowth-21st (International Fetal and Newborn Growth 
Consortium for the 21st Century). Ces courbes récentes ont été 
construites selon une méthodologie trés rigoureuse a partir des 
données de plusieurs pays (mais pas la France). Il s'agit de courbes 
dites « prescriptives ». Les patientes ont été sélectionnées sur des 
critères stricts (absence de comorbidité, environnement socio- 
économique favorable, grossesse avec datation échographique, 
enfants surveillés jusqu'à l'âge de 2 ans). Les patientes ont été 
suivies longitudinalement en échographie toutes les 5 semaines 
afin d'établir les courbes de croissance. L'impact de leur utilisa- 
tion sur la population française n'a pas été suffisamment évalué 
pour conseiller dès maintenant leur utilisation systématique. Les 
différences entre les courbes du CFEF et les courbes Intergrowth- 
21st sont peu importantes pour la biométrie en particulier pour 
le pôle céphalique, mais il y a moins de fémurs courts et plus 
de circonférences abdominales (CA) > 90° percentile avec les 
courbes du consortium international. De même, vers 8 mois, on 
note que le 3° percentile du diamètre DBPariétal est supérieur de 
2 mm (86 versus 84) pour Intergrowth-21st, ce qui traduit une 
plus grande sensibilité, mais entraine aussi un peu plus de fœtus 
«suspects » de problèmes de croissance cérébrale. Ces différences 
sont plus marquées pour le poids fœtal estimé (voir plus loin). 


Mesures céphaliques 
Diamètre DBPariétal (tableau 7.1) 


Le diamètre DBPariétal (DBP ou DBP): 

= mesure la distance entre les deux bosses pariétales du 
crane; 

= se mesure (fig. 7.1 à 7.3) sur une coupe transversale symé- 
trique repérée par les structures médianes suivantes : ligne 
interhémisphérique, cavum du septum pellucidum, V3, 
thalamus, citerne ambiante. Le cervelet et les cornes occi- 
pitales ventriculaires ne doivent pas étre visualisés sur ce 
plan de mesure, même si cela modifie assez peu le résultat; 

= remplit au mieux les conditions suivantes : 

— être perpendiculaire à la ligne interhémisphérique, les 
structures médianes s'affichant parfaitement au centre 
du crâne, 

- avoir une bonne visualisation des contours osseux 
antérieurs et postérieurs, 

— diminuer le gain pour améliorer la définition, 

— l'image du crâne occupe au moins les trois quarts de 
l'écran, 

— l'axe de mesure est le plus près possible de l'axe du fais- 
ceau ultrasonore, 

— les repères (marques) sont placés au milieu de l'os 
pariétal proximal et au milieu de l'os pariétal distal 
(voir Remarques ci-après), 

— la plus grande largeur mesurée dans le bon plan de 
coupe est retenue. 

Il y a plus de 50 ans que l'on mesure le DPB, c'est la 

mesure fœtale la plus ancienne et la plus utilisée. C'est 
aussi la plus facile à réaliser et la plus précise avec une très 
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Tableau 7.1 Diamètre bipariétal (DBP) selon l'âge gestationnel (SA) d'après le CFEF et Intergrowth-21st (INTER). 


DBP (mm) 3°p 10° p 25° p 
SA CFEF-INTER CFEF-INTER CFEF 
15 29,4-29,1 30,9-30,2 32,4 
16 31,8-32 33,3-33,2 34,8 
17 34,3-35 35,8-36,2 37,4 
18 36,9-38 38,5-39,3 40,1 
19 39,/-41,1 41,3-42,4 43 
20 42,6-44,1 44,2-45,5 45,9 
21 45,5-47,2 47,2-48,6 48,9 
22 48,5-50,3 50,2-51,8 52 
23 51,5-53,4 53,3-54,9 55,1 
24 54,5-56,4 56,3-58 58,2 
25 57,5-59,4 59,4-61 61,3 
26 60,5-62,3 62,4-64 64,3 
27 63,4-65,2 65,3-66,9 67,3 
28 66,2-67,9 68,2-69,7 70,2 
29 68,9-70,6 70,9-72,4 72,9 
30 71,5-73,1 73,5-75 75,6 
31 73,9-75,5 76-77,4 78,1 
32 76,1-77,8 78,3-79,7 80,4 
33 78,2-79,8 80,4-81,8 82,6 
34 80-81,7 82,2-83,7 84,5 
35 81,7-83,3 83,9-85,3 86,2 
36 83-84,7 85,3-86,8 87,6 
37 84-85,9 86,4-88 88,7 
38 84,8-86,7 87,2-88,9 89,5 
39 85,2-87,3 87,6-89,6 90 
40 85,3-87,5 87,/-89,9 90,2 


50° p 75° p 90° p 97° p 
CFEF-INTER CFEF CFEF-INTER CFEF-INTER 
34-32,6 35,7 37,2-34,9 38,/7-36 
36,5-35,7 38,2 39,7-38,1 41,3-39,3 

39,2-38,8 40,9 42,5-41,4 44-42,6 
41,9-42 43,7 45,3-44,7 46,9-45,9 
44,8-45,2 46,6 48,3-48 49,9-49,3 
47,8-48,4 49,7 51,3-51,4 53-52,8 
50,8-51,7 52,/ 54,5-54,8 56,2-56,2 
53,9-55 55,9 57,7-58,1 59,4-59,6 
57,1-58,2 59,1 60,9-61,5 62,7-63 
60,2-61,4 62,2 64,1-64,8 65,9-66,4 
63,3-64,5 65,4 67,3-68 69,1-69,7 
66,4-67,6 68,5 70,4-71,2 72,3-72,9 
69,4-70,6 71,6 73,5-74,3 75,5-76 
72,4-73,5 74,6 76,6-77,3 75,8-79 
75,2-76,3 77,4 79,5-80,1 81,5-81,9 
77,9-78,9 80,2 82,2-82,8 84,3-84,7 
80,4-81,4 82,8 84,9-85,4 87-87,3 
82,8-83,8 85,2 87,3-87,8 89,4-89,8 
85-85,9 87,4 89,6-90,1 91,7-92 
86,9-87,9 89,4 91,6-92,2 93,8-94,1 
88,7-89,7 91,2 93,4-94 95,7-96 
90,1-91,2 92,7 95-95,7 97,2-97,7 
91,3-92,5 9579 96,2-97,1 98,5-99,2 
92,2-93,6 94,8 97,2-98,3 99,5-100,5 
92,/-94,4 95,4 97,8-99,2 100,2-101,5 
92,9-94,9 95,6 98,1-99,9 100,5-102,3 
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faible variabilité « interopérateur ». En effet, la mesure se fait 
naturellement dans l'axe du faisceau et, au niveau pariétal, 
le crâne est sphérique, ce qui autorise des mesures un peu 
obliques sans perte de précision. 

Si la mesure du DBP est précise, son interprétation l'est 
beaucoup moins, surtout en deuxième partie de grossesse où 
apparaissent des variations de forme et un modelage du crâne. 
Certains auteurs préconisent d'utiliser un DBP «corrigé» 
(DBPc) qui serait plus fiable pour la datation car il prend en 
compte l'allongement plus ou moins important du diamètre 
occipito-frontal (DOF), mais il est très peu utilisé en pratique : 


Formule de Doubilet : DBPc = 4/ (DBP x DOF)/1,265 


Il n'y a pas de différence notable pour le DBP entre les dif- 
férents groupes raciaux ou ethniques. Il existe seulement une 
légère différence entre les sexes, les foetus féminins ayant des 
dimensions moyennes un peu inférieures (et cela se retrouve 
également au niveau du périmètre crânien et de la taille globale). 

Il y a seulement deux points qui prêtent à discussion et ce 
sont des points mineurs pour la pratique : le placement des 
marqueurs (calipers) et le niveau précis de la mesure. 


Placement des marqueurs de mesure (+) 

Historiquement (premières tables de mesure en mode A), 

les échos du crâne apparaissaient sur un oscilloscope avec 

deux gros pics correspondant aux pariétaux qui encadraient 

le petit pic de la ligne médiane. La mesure s'effectuait sur 

la ligne en abscisse, au point de départ des deux gros pics. 

En 50 ans, la définition de l'image échographique a considé- 

rablement progressé mais le positionnement des marqueurs 

est encore discuté. 
En pratique, il y a trois façons de placer les marqueurs 

(fig. 7.2) : 

= au centre de l'écho pariétal (DBP moyen de la fig. 7.2) 
comme le préconise le CFEF, en diminuant le gain pour 
que l'écho ne soit pas trop épais ce qui limite la marge 
d'incertitude; 

= à l'entrée dans l'image du pariétal (leading edge to leading 
edge) comme cela est utilisé pour la majorité des tables de 
mesure, en «posant» le marqueur sur le contour externe 
de l'os proximal et sur le contour interne de l'os distal 
(DBP de la fig. 7.2); 

= à l'extérieur des contours (outer to outer BPD) comme 
dans la publication Intergrowth-21st (DBP ext de la 
fig. 7.2). Cette mesure nous paraît un peu moins précise 
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Fig. 7.1 Schéma d'une coupe sagittale du pôle céphalique. 
Représentation de l'axe des plans de coupe de la biométrie 
céphalique. A. Pour la mesure du DBP (BIP) et du DOF. B. Pour l'étude 
du cervelet et de la fosse postérieure : 1. thalamus; 2. septum luci- 
dum; 3. corps calleux; 4. pédoncule; 5. cervelet. 
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Fig. 7.2 Biométrie céphalique. Schéma d'une coupe transversale du 
pôle céphalique avec la position des marqueurs de mesure du diamètre 
DBPariétal (DBP) selon les différentes méthodes, du diamètre occipito- 
frontal (DOF) et du périmètre crânien. Pour la mesure du DBP le CFEF 
préconise la mesure sur le milieu de l'écho de l'os pariétal (DBP moyen); 
pour /ntergrowth-21st, la mesure se prend entre les bords externes 
de l'os pariétal (DBP externe). V3 : troisième ventricule; T : thalamus; 
SL : septum pellucidum. 


car elle varie avec le réglage du gain qui modifie l'épais- 
seur apparente des pariétaux. Néanmoins, ce DBP externe 
sera utilisé pour le calcul de la circonférence céphalique. 
Il n'y a pas de différence majeure entre ces différentes 
façons de mesurer. Il convient néanmoins d'utiliser la 
méthode de mesure adaptée à la table de référence choisie. 


Niveau de la mesure 

Dans la grande majorité des cas, le plus grand diamètre trans- 
versal se situe dans un plan axial passant par la partie supé- 
rieure du troisième ventricule (V3) et le cavum du septum 
pellucidum. Cependant, chez certains fœtus, les bosses parié- 





Fig. 7.3 Mesure du diamètre DBPariétal. 26 SA. a. Coupe transtha- 
lamique du pôle céphalique. b. Position des ca/ipers pour la mesure 
du DBP selon le CFEF 2006 (milieu-milieu, DBP moy. de la fig. 7.2) et 
selon Intergrowth-21st (externe-externe, DBP ext. sur la fig. 7.2). La 
différence entre les deux mesures est de 1,2 mm. Noter que l'axe de 
mesure est perpendiculaire à la scissure interhémisphérique avec symé- 
trie des structures de part et d'autre de cette scissure et que le cavum 
du septum pellucidum (—) est visible. Noter également l'absence, sur 
cette coupe, de la fosse cérébrale postérieure et des cornes occipitales 
ventriculaires. 


tales sont plus hautes et le plus grand diamètre se situe au-des- 
sus du niveau du V3. La différence est généralement faible, au 
maximum inférieure à 4 mm sur le DBP à terme. 

Il est recommandé de mesurer le DBP sur la coupe 
décrite par la CNEOF car c'est la méthode convention- 
nelle et la technique la mieux reproductible. Il n'est donc 
pas recommandé de rechercher une mesure plus large en 
remontant le plan de coupe, cela serait source d'erreur ou 
de confusion. 


Remarques 


La mesure du DBP peut paraître superflue à certains praticiens : 

puisque l'on doit aussi mesurer le périmètre crânien (PC), ce 

serait donc une perte de temps! Effectivement, le PC est aussi 

intéressant (sinon plus) pour analyser les troubles de croissance 

ou les nanismes. Il est cependant important de conserver le DBP 

pour plusieurs raisons : 

= c'est la mesure basique à laquelle tout le monde se réfère; 

= c'est une mesure très simple et donc très fiable, alors que celle 
du PC est plus difficile, plus extrapolée; 

= c'est une structure assez peu déformable au sein du crâne; 
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= c'est un paramètre bien corrélé à la stature fœtale bien qu'il ne 
soit pas repris dans toutes les formules d'estimation de poids 
foetal ; 

= c'est toujours le paramètre foetal utilisé en cas de confronta- 
tion céphalopelvienne ; 

= enfin, la discordance de biométrie entre le DBP et le PC 
ou, a l'inverse, leur concordance pourraient orienter vers 
des modifications constitutionnelles du pôle céphalique 
(dolichocéphalie ou brachycéphalie) ou faire suspecter une 
pathologie cérébrale, microcéphalie par exemple (voir au 
chapitre 8, Microcéphalie). 

Le moment n'est pas encore venu d'abandonner cette mesure et 

la recommandation est bien de mesurer a la fois le DBP et le PC. 


Diamètre occipito-frontal 


Le diamétre occipito-frontal (DOF) se mesure habituelle- 
ment dans le même plan que le DBP, dans l'axe antéroposté- 
rieur, entre l'os occipital et l'os frontal (fig. 7.2). Il est souvent 
nécessaire de faire un peu pivoter la sonde pour trouver le 
bon plan de coupe qui passe au-dessus de la fosse cérébrale 
postérieure et contient la plus grande longueur de ce dia- 
metre (fig. 7.1). Lorsque la présentation du foetus le permet, 
la mesure peut aussi se faire sur une coupe sagittale du crane. 

Le DOF est peu utilisé isolément pour la datation ou la 
surveillance de la croissance. Il est surtout utile pour démon- 
trer les variations de forme du crane. L'index céphalique est 
le rapport (DBP/DOF) x 100 et se situe normalement entre 
75 et 85 %. En dessous de 75 %, on parle de dolichocéphalie 
(voir fig. 8.1) et au-dessus de 85 %, de brachycéphalie. Dans 
ces cas extrémes, l'interprétation de la valeur du DBP devrait 
étre nuancée, par exemple en utilisant le DBP corrigé mais il 
n'existe aucune recommandation sur ce sujet. 


Remarques 


La définition du DOF est variable selon les références (quand 
elle est précisée). Selon les cas, il s'agit d'un DOF externe, 
mesuré entre les contours externes, ou d'un DOF moyen, entre 
le milieu des échos des os frontaux et occipitaux (fig. 7.2). Pour 
le calcul de l'index céphalique, on utilisera : 

= soit le rapport DBP moyen/DOF moyen; 

= soit le rapport DBP externe/DOF externe. 

A cette incertitude sur la définition du paramètre, il faut encore 
ajouter l'imprécision et les artefacts de l'image, car le faisceau 
ultrasonore est tangent aux surfaces frontales et occipitales. Il se 
produit souvent une zone d'ombre avec disparition du contour 
osseux et parfois un pseudo-contour externe (réfraction et 
image en miroir) qui rendent difficile la localisation du point de 
mesure. Ces effets sont d'autant plus marqués que la grossesse 
est avancée (ossification) et que l'on utilise une barrette courbe 
ou une sonde sectorielle. On peut diminuer ces artefacts en 
abordant plus obliquement la surface (mais le probleme se pose 
alors avec l'autre surface). Il faudra assez souvent extrapoler le 
contour pour placer le point de mesure au milieu de l'artefact. 


Périmètre crânien 

Le périmètre crânien (PC) se mesure également dans le plan 
du DBP avec l'ellipse électronique, les points étant placés a 
la périphérie du pourtour osseux (fig. 7.4). S'il ne peut être 
mesuré, il peut éventuellement être calculé par la formule 





Fig. 7.4 Mesure du périmetre cranien. 23 SA. Coupe transversale 
transthalamique du pêle céphalique (même plan de coupe que pour 
la mesure du DBP). Le tracé de I'elliose passe au niveau du contour 
externe de l'os (1 = DBP externe). Il existe souvent une légère imper- 
fection dans cette ellipse tracée automatiquement. CT : circonférence 
céphalique. 


(DBP + DOF) x 1,57. En théorie, le PC est mieux corrélé 
a l'âge gestationnel que le DBP car il est moins modifié par 
le modelage du crane. En pratique, pour des cranes moyens 
(index céphalique voisin de 80 %), le DBP est une mesure 
plus facile, plus précise et donc aussi efficace. En revanche, 
pour la surveillance de croissance, le PC est un paramètre 
précieux pour évaluer l'évolution du volume cérébral. On 
sera également attentif a cette mesure en cas de présenta- 
tion du siège et en cas d'impression de dolichocéphalie ou 
de brachycéphalie. 

Les valeurs proposées dans le tableau 7.2 correspondent 
à un PC mesuré sur le pourtour osseux externe, méthode 
préconisée par le CFEF et par Intergrowth-21st. La diffé- 
rence des mesures est faible entre les deux études, inférieure 
de 1 à 3 % pour les valeurs françaises comprises entre le 10° 
et le 97° percentile. La différence est plus sensible pour 
le 3° percentile. Dans le tableau 7.3 sont reprises les valeurs 
extrêmes du PC en écarts types d'après intergrowth-21st : 
la valeur -3 DS est le seuil d'alerte pour le dépistage de la 
microcéphalie (voir chapitre 8, Microcéphalie). 

On a proposé deux méthodes de mesure du PC selon la 
façon dont les marqueurs sont placés : soit comme ci-dessus, 
sur le contour osseux externe (donc on utilise le DBP externe 
et le DOF externe comme diamètres de l'ellipse) en excluant 
les échos des tissus mous, soit en utilisant les diamètres moyens 
(DBP moyen et DOF moyen). La première méthode est celle 
qui est recommandée, la deuxième donne un périmètre infé- 
rieur de 5 à 7 %, soit 10 à 20 mm de moins selon l'âge gestationnel. 
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Tableau 7.2 Périmètre crânien (PC) selon l'âge gestationnel (SA) d'après le CFEF et 
Intergrowth-21st (INTER). 


PC (mm) 3°p 10° p 25° p 
SA CFEF-INTER CFEF-INTER CFEF 
15 102,8-99,2 107,5-100,6 112,4 
16 112,4-111,1 117,4-112,6 122,4 
17 122,3-123 127,5-124,6 132,8 
18 132,4-134,9 137,8-136,6 143,3 
19 142,8-146,8 148,4-148,5 154,1 
20 153,2-158,5 159-160,2 165 
21 163,7-170,1 169,7-171,9 175,9 
22 174,2-181,4 180,4-183,3 186,8 
23 184,6-192,6 191,1-194,5 197,6 
24 194,9-203,5 201,5-205,4 208,3 
25 204,9-214,1 211,8-216 218,8 
26 214,7-224,3 221,8-226,3 229 
27 224,2-234,1 231,5-236,2 238,8 
28 233,2-243,6 240,7-245,7 248,3 
29 241,8-252,5 249,5-254,7 257,3 
30 249,9-261 257,8-263,2 265,8 
31 257,4-268,9 265,5-271,1 Die 
32 264,2-276,3 272,5-278,5 280,9 
33 270,3-283 278,8-285,3 287,5 
34 275,6-289,1 284,3-291,5 293,2 
35 280, 1-294,5 289-296,9 298, 1 
36 283,6-299,2 292,8-301,7 302 
37 286,2-303,1 295,5-305,7 305 
38 287,8-306,1 297,3-308,9 307 
39 288,2-308,3 297,9-311,2 307,8 
40 287,4-309,6 297,4-312,7 307,5 


50° p 75° p 90° p 97° p 
CFEF-INTER CFEF CFEF-INTER CFEF-INTER 
117,7-110,4 123,1 128-118 132,7—121,5 

128-122,9 133,6 138,6-130,9 143,6-134,7 
138,6-135,4 144,4 149,6-143,9 154,8-147,8 
149,4-147,9 155,4 160,9-156,7 166,3-160,9 
160,4-160,3 166,6 172,3-169,5 177,9-173,8 
171,4-172,5 177,9 183,9-182 189, 7-186,5 
182,6-184,5 189,3 195,4-194,3 201,5-199 
193,7-196,3 200,7 207-206,4 213,3-211,2 
204,8-207,8 212 218,5-218,2 225-223,1 
215,/-219,1 223,1 229,9-229,7 236,5-234,7 

226,4-230 234,1 241-240,8 247,9-245,9 
236,9-240,5 244, 7 251,9-251,6 259-256,7 

247-250,7 255,1 262,5-261,9 269,7-267,2 
256,/7-260,4 265 272,6-271,8 280,1-277,2 
265,9-269,6 274,5 282,3-281,3 290-286,7 
274,6-278,4 283,4 291,4-290,2 299,3-295,8 
282,/7-286,6 291,8 300-298,7 308,1-304,4 
290,2-294,4 29975 307,9-306,7 316,2-312,5 

297-301,5 306,5 315,1-314,1 323,6-320 
302,9-308,1 312,7 321,5-321 330,2-327,1 

308-314,1 318 327,1-327,4 336-333,6 
312,2-319,4 322,4 331,7-333,2 340,8-339,6 
315,5-324,1 325,9 335,4-338,4 344,7-345,1 
317,/-328,1 328,3 338-343 347,6-350 
318,/-331,4 329,6 339,5-347,1 349,3-354,4 
318,6-333,9 329,8 339,9-350,5 349,8-358,3 


Il est donc important de connaître la méthode de mesure avant 
d'utiliser une table. Assez curieusement, le PC externe mesuré 
en échographie correspond bien, avec peu de corrections, au 
PC mesuré chez le nouveau-né qui pourtant englobe les parties 
molles. En fin de grossesse, la mesure du PC est plus aléatoire et 
moins précise que celle du DBP car les contours osseux latéraux 
sont moins visibles (région antérieure et postérieure sur une 
tête en position transversale). 


Mesures abdominales 


Les mesures de l'abdomen s'effectuent sur une coupe trans- 
versale, perpendiculaire au grand axe du tronc foetal. Toute 
la difficulté est de trouver ce bon plan de coupe qui se situe 
à l'endroit où l'abdomen est le plus volumineux, donc au 
niveau du foie, nettement au-dessus du niveau de l'ombilic 
(le terme de périmètre ombilical n'est donc pas correct). En 
assimilant l'abdomen à un cylindre, il faut : 
= repérer le grand axe du tronc foetal sur une coupe longi- 
tudinale contenant l'aorte fœtale ou le rachis thoracolom- 
baire, positionner la sonde perpendiculairement à cet axe 


dans la zone du plus grand diamètre du tronc (l'aorte est 
bien horizontale sur l'écran); 

= quitter l'écran des yeux et regarder la sonde que l'on fait 
pivoter de 90°, puis on revient à l'écran pour rechercher le 
bon plan de coupe en glissant la sonde un peu au-dessus 
ou au-dessous tout en restant bien orthogonal au grand 
axe (si la sonde s'incline, la mesure sera faussement exa- 
gérée par effet «saucisson ») ; 

= éventuellement vérifier, par de petits mouvements de pivot, 
que la coupe contient le plus petit diamètre transversal; 

= situer le plan idéal (fig. 7.5 et voir fig. 6.88a) par le sinus 
porte qui prolonge horizontalement la veine ombilicale 
vers la droite : ce plan passe par les surrénales au-dessus 
du pôle supérieur des reins (qui ne sont donc pas visibles) 
et la présence de l'estomac sur le plan de coupe n'est pas 
obligatoire, mais, en revanche, une côte doit être visualisée. 
Sur cette coupe de l'abdomen, plusieurs paramètres 

peuvent être mesurés : diamètre transverse, diamètre moyen, 

circonférence abdominale. Seule la mesure de la circonférence 

abdominale est actuellement nécessaire et recommandée. 
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Tableau 7.3 Périmètre crânien (PC) : valeurs 
extrêmes (—3 DS et + 3 DS) selon l'âge gestationnel 
(SA) d'après Intergrowth-21st*. 








15 92/0 


128,2 
16 104,1 141,7 
17 115,7 155,2 
18 127,2 168,6 
19 138,7 181,8 
20 150,2 194,8 
21 161,5 207,6 
22 172,6 220 
23 183,5 232,2 
24 194,2 244 
25 204,6 255,4 
26 214,6 266,4 
27 224,3 211 
28 233,5 287,2 
29 242,3 296,9 
30 250,6 306,1 
31 258,4 314,9 
32 205,5 323,2 
33 272 3311 
34 277,8 338,4 
35 282,8 345,3 
36 287,1 351,7 
37 290,5 357,6 
38 293 363,1 
39 294,6 368,1 
40 295,2 372,7 


* Cette valeur de — 3 DS se situe très en dessous du 3° percentile, vers le 
0,15° percentile. 


Diamètre abdominal transverse 


Le diamètre abdominal transverse (DAT) correspond à la 
largeur de l'abdomen mesurée sur une perpendiculaire à 
l'axe ombilic-rachis. Il est évidemment très dépendant des 
déformations et compressions de l'abdomen et n'a d'intérêt 
que lorsque la coupe forme une image bien arrondie (en 
milieu de grossesse, ou en cas de liquide abondant). Qu'il 
s'agisse de corrélation avec l'âge foetal ou de la surveillance 
de la croissance, la mesure du DAT devrait être abandonnée 
au profit de la mesure de la circonférence abdominale. 


Diamètre abdominal moyen 


Le diamètre abdominal moyen (DAM) est la moyenne des 
deux diamètres orthogonaux, antéropostérieur et trans- 
verse (ou le plus grand et le plus petit diamètre de l'ellipse). 
Dans certaines études, il est utilisé pour déduire par calcul 
la circonférence abdominale (DAM x 3,14) quand celle-ci 
est difficile à mesurer directement, ou pour établir un rap- 
port avec le DBP (voir plus loin Anomalies de la croissance 
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Fig. 7.5 Mesure de la circonférence abdominale. 24 SA. Coupe 
transversale de l'abdomen foetal pour la mesure de la circonférence 
abdominale. Noter que les reins ne sont pas visibles. C : côtes; S : sur- 


rénale droite; CPD : cul-de-sac pleurodiaphragmatique; R : rachis; 
E : estomac; — : sinus porte. 


fœtale : macrosomie et RCIU). En pratique, ce DAM est 
peu utilisé. 


Circonférence abdominale 


La circonférence abdominale (CA) est en fait la seule mesure 

utile (le calcul de la surface de coupe n'apporte pas de béné- 

fice). Il faut la mesurer directement et non pas la calculer à 

partir des diamètres. En attendant l'intelligence artificielle 

et l'automated biometry, l'utilisation de l'ellipse électronique 

(fig. 7.5) est plus rapide et plus efficace que le dessin de la 

«trace» du contour, cette dernière méthode donnant des 

valeurs souvent plus élevées. La mesure se fait sur le contour 

externe de la peau (englobant donc l'ensemble de la graisse 

péri-abdominale) et sur une coupe occupant au moins les 

trois quarts de l'écran : 

a strictement sur les interfaces dans l'axe du faisceau; 

= dans l'écho du bord sur les contours latéraux qui sont 
abordés tangentiellement afin de tenir compte de l'élar- 
gissement des échos et de la mauvaise définition de 
l'image; 

= en essayant de visualiser au moins les trois quarts du 
contour cutané ; 

= en extrapolant le contour dans les zones d'ombre; 

= en compensant un peu les zones où le contour s'écarte de 
l'ellipse ; 

= en faisant deux à trois mesures pour ne garder que celle 
qui correspond le mieux aux critères de qualité. 

La CA est un paramètre essentiel pour la surveillance de 
la croissance, le dépistage des macrosomies ou des hypo- 
trophies, l'estimation du poids foetal. En première partie de 
grossesse, elle est presque aussi précise que le DBP ou le PC 
pour l'évaluation de l'âge foetal. 
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Remarques 


La CA est une mesure parfois difficile à réaliser en cas d'oli- 
goamnios ou de compression de l'abdomen fœtal, par la pres- 
sion de la sonde notamment, quand le contour abdominal 
s'obstine a sortir de l'image de l'ellipse. Les mouvements du 
tronc, les mouvements respiratoires viennent compliquer la 
mesure. La définition des contours est parfois très imprécise en 
profondeur où l'abdomen est en contact avec la paroi utérine, ou 
latéralement dans les zones d'ombre de réflexion. Il faut donc de 
la patience et de la minutie, répéter les mesures en variant les 
angles, et se souvenir que la bonne circonférence ne se situe pas 
automatiquement la où l'image est la plus «ronde ». 

Dans notre expérience, à la lumière des évaluations de poids 
foetal, la tendance est plutôt a surestimer la mesure de la CA. 
Par ailleurs, les valeurs de référence sont assez dépendantes de 
la population et il serait utile de connaître les poids moyens de 
naissance correspondant aux populations étudiées. 


Les valeurs reprises sur le tableau 7.4 correspondent à 
une CA mesurée au niveau du contour cutané externe sur un 
échantillon de population française (CFEF) ou internatio- 
nale (Intergrowth-21st). Les valeurs de l'échantillon français 
sont fondées sur un échantillon d'une population avec un 
poids du nouveau-né à terme de l'ordre de 3400 g, tout à fait 
concordant avec l'étude nationale française AUDIPOG. Les 
valeurs de l'étude internationale sont légèrement inférieures 
(de 1 à 2 %) à celles du CFEF pour les valeurs médianes, qui 
elles-mêmes sont inférieures (de 2 à 2,5 %) aux tables états- 
uniennes (Hadlock) qui sont plus anciennes (1984) et dont 
le plan de coupe de référence n'est pas exactement le même. 


Mesures des os longs des membres 


La diaphyse de tous les os longs peut être mesurée. En pra- 
tique, il est recommandé de mesurer la diaphyse fémorale 


Tableau 7.4 Circonférence abdominale (CA) selon l'âge gestationnel (SA) d'après le CFEF et 


Intergrowth-21st (INTER). 


CA (mm) 3° p 10° p 25° p 
SA CFEF-INTER CFEF-INTER CFEF 
15 88,8-82,9 93,2-85,8 97,6 
16 967705 101,5-96,3 106,4 
17 105-103,1 110,2-106,7 115,5 
18 15 741152 1192-1172 124,9 
19 1226-1237 128,6-127,6 134,6 
20 131,8-133,4 138,1-138 144,5 
21 141,1-143,4 147,8-148,3 154,7 
22 150,6-153,5 157,7-158,6 164,9 
23 160,2-163,4 167,7-168,9 Wes 
24 19521757 177,6-179 185,7 
25 179,4-183,2 187,6-189,1 196 
26 188,9-192,9 19751991 206,3 
27 198,3-202,6 207,4-209,1 216,6 
28 207,6-212,1 217-218,8 226,6 
29 216,/-221,4 226,5-228,5 236,5 
30 225,5-230,6 2535/7238 246,1 
31 234-239,6 244,6-247,4 255,4 
32 242,2-248,4 253,2-256,5 264,4 
33 250-256,9 261,4-265,5 212,9 
34 257,4-265,2 269,1-274,3 281,1 
35 264,2-273,2 276,4-282,8 288,7 
36 270,6-280,8 283,1-291 295,8 
37 276,3-288,1 28927299 302,3 
38 281,4-295,1 294,7-306,7 308,2 
39 285,8-301,6 299,5-314,1 313,4 
40 289,5-307,7 303,6-321,1 317,9 
41 292,4 306,9 321,6 


50° p 75° p 90° p 97° p 

CFEF-INTER CFEF CFEF-INTER CFEF-INTER 
102,5-91,9 107,5 111,9-98,1 116,3-100,9 
111,7-103,2 117 121,9-110,1 126, 7-113,4 
121,2-114,4 127 132,3-122,1 137,4-125,7 
131,1-125,6 137,3 143-134 148,5-138 
141,2-136,7 147,9 153,9-145,8 159,9-150,1 
151,6-147,7 158,7 165,1-157,5 171,5-162,1 
162,2-158,7 169,7 176,5-169,1 183,2-174 
172,9-169,6 180,8 188-180,6 195, 1-185,7 
183,6-180,4 192 199,6-192 207,1-197,4 
194,5-191,2 203,3 211,3-203,3 219,1-209 
205,3-201,8 214,5 222,9-214,5 231,2-220,5 

216-212,4 2257 234,5-225,7 243,1-231,9 
226,/-222,9 236,8 246-236,8 255-243,2 
237,1-233,3 247,7 257,3-247,8 266, 7-254,5 
247 ,4-243,6 258,4 268,4-258,7 278,2-265,8 
257,5-253,8 268,9 279,3-269,6 289,5-277 
267,2-263,9 2791 289,8-280,5 300,4-288,3 
276,6-273,9 288,9 300,1-291,3 311-299,5 
285,6-283,8 298,3 309,9-302,2 321,3-310,7 
294,2-293,6 307,3 319,3-313 331-322 
302,2-303,3 315,8 328,2-323,8 340,3-333,4 
309,8-312,8 323,8 336,6-334,6 349,1-344,9 
316,8-322,3 331,2 344,3-345,5 357,3-356,4 
323,1-331,6 338 351,5-356,4 364,8-368,1 
328, /-340,8 344 358-367,4 371,6-379,9 
333,/-349,8 349,4 363,/-378,5 377,8-392 

337,8 323,9 368,7 383,1 
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(CNEOF). La mesure de l'humérus ne fait pas partie des 
recommandations pour l'examen de dépistage. Les autres 
mesures osseuses seront effectuées en cas de dimensions 
fémorales anormales. 


Longueur de la diaphyse fémorale 


La mesure de la longueur de la diaphyse fémorale (LF) est 
assez bien corrélée avec l'âge et la stature fœtale et c'est aussi 
un bon marqueur pour le dépistage des anomalies de struc- 
ture des os longs et des nanismes. Pour les anomalies chro- 
mosomiques, elle est considérée comme un marqueur faible 
mais sa performance est décevante, et même moins bonne 
que la longueur humérale. 

La LF échographique correspond en réalité à la mesure 
de la partie ossifiée de la diaphyse fémorale, à l'exclusion des 
épiphyses, du col, du grand trochanter et de la tête fémorale 
dont l'ossification se fera bien après la naissance. 

En première partie de grossesse, la diaphyse fémorale 
dessine une image bien rectiligne. Elle semble ensuite s'in- 
curver. La partie supérieure, plus large, correspond au front 
d'ossification de l'extrémité proximale (et non pas au col 
ou à la tête fémorale). L'incurvation (concavité) est surtout 
marquée lorsque l'os est abordé par sa face postérieure ou 
interne, alors que la face antérieure et externe donne une 
image bien droite (voir cha 5, Etude échographique des 
membres et des extrémités). 

Le repérage du fémur est en général aisé, dans un plan 
perpendiculaire au rachis lombosacré, en bougeant la sonde 
jusqu à obtenir la plus grande longueur de la diaphyse dans 
la coupe. La mesure se fait sur le contour externe de chaque 
extrémité (fig. 7.6). L'image fémorale doit occuper les deux 
tiers de l'écran avec une zone focale optimale et l'angle 
obtenu avec l'axe horizontal doit être inférieur à 45°. 

Il y a encore des ambiguités sur la méthode de mesure 
qui est rarement bien explicitée dans les publications : le pro- 
blème se pose surtout pour l'extrémité supérieure lorsqu'elle 
dessine l'image de « club de golf». Pour le CFEF, il faudrait 
exclure de la mesure le «col» fémoral et placer le marqueur 
sur le grand trochanter, mais ni le col ni le trochanter ne 
sont encore ossifiés chez le foetus. En réalité, on visualise 
le front d'ossification supérieur qui, selon l'angle d'attaque, 
apparait soit oblique, soit carré et nettement dessiné (ce qui 
est idéal pour la mesure). De même, la définition de l'extré- 
mité inférieure est parfois difficile en fin de grossesse. Le 
point d'ossification épiphysaire inférieur ne doit pas être 
inclus dans la mesure mais cela pose peu de problèmes, 
car son image est bien séparée de celle de la diaphyse. En 
revanche, il existe souvent une languette échogène (fig. 7.7) 
qui prolonge l'image de la diaphyse sur la surface du condyle 
externe : cette image, variable selon le plan de coupe, doit 
également être exclue de la mesure. In fine, ces nuances sont 
un peu accessoires car le diagnostic d'un retard de crois- 
sance intra-utérin (RCIU) franc ou d'un nanisme se fonde 
sur des variations centimétriques et non millimétriques. 

On mesure habituellement le fémur le plus proche de 
la sonde, l'évaluation de l'autre fémur étant inutile sauf en 
cas de valeur aberrante ou d'aspect anormal. La LF est aussi 
précise que le DBP pour l'évaluation tardive de l'âge gesta- 
tionnel, et elle est bien corrélée avec la taille du fœtus (et 
donc indirectement avec le poids). Les valeurs reprises dans 
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Fig. 7.6 Mesure de la diaphyse fémorale. a. 23 SA. Mesure de la 
diaphyse fémorale (LF) par abord antérieur sur le membre inférieur en 
flexion. Les extrémités de la diaphyse sont planes («carrées »). Partie 
ossifiée de la rotule (=). ép : épiphyse; Ti : diaphyse tibiale. b. Vers 
7 mois, le fémur est abordé par sa face postérieure et il semble incurvé 
avec un front d'ossification proximal un peu oblique donnant l'aspect 
en «club de golf». La mesure effectuée ici prend la diagonale de la 
diaphyse, ce qui augmente un peu la mesure. I| faut s'efforcer d'hori- 
zontaliser le fémur pour dégager des surfaces diaphysaires planes. 





Fig. 7.7 Mesure de la longueur fémorale. 34 SA. Zoom sur l'ex- 
trémité inférieure du fémur : la mesure (+) se fait à l'extrémité de la 
diaphyse ossifiée et ne doit pas prendre en compte les échos de sur- 
face (—) du condyle externe. 
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Tableau 7.5 Longueur de la diaphyse fémorale (LF) selon l'âge gestationnel (SA) d'après 


le CFEF et 





Intergrowth-21st (INTER). 


15 14,3-13,4 15,5-14,3 16,7 
16 17,1-16,4 18,4-17,4 19,6 
17 19,9-19,4 21,2-20,4 22,5 
18 22,7-22,3 24-23,4 25,4 
19 25,3 25,2 26,8-26,2 28,2 
20 28,2-28 29,5-29 30,9 
21 30,8-30,6 322317 33,7 
22 33,4-33,3 34,9-34,4 36,4 
23 36-35,8 37,5-36,9 39 

24 38,5-38,3 40-39,4 41,6 
25 41-40,6 42,5-41,8 44,1 
26 43,3-42,9 44,9-44,1 46,6 
27 45,/-45,1 47,3-46,4 49 

28 47,9-47,3 49,6-48,6 51,3 
29 50,1-49,3 51,8-50,6 53,6 
30 52,2-51,3 54-52,6 55,8 
31 54,3-53,2 56,1-54,6 57,9 
32 56,2-55 58-56,4 59/9 
33 58,1-56,7 59,9-58,2 61,8 
34 59,9-58,3 61,8-59,8 63,7 
35 61,6-59,8 63,5-61,4 65,4 
36 63,2-61,3 65,1-62,9 67,1 
37 64,6-62,6 66,6-64,3 68,7 
38 66-63,9 68,1-65,6 70,1 
39 67,3-65 69,4-66,9 71,5 
40 68,5-66,1 70,6-68 72,7 






18,1-16,3 19,4 20,6-18,3 21,8-19,3 
21-19,5 22,4 23,6-21,5 24,9-22,5 
2397225 25,3 26,6-24,7 27,9-25,7 
26,8-25,5 28,3 29,6-27,7 30,9-28,7 
29,7-28,5 3172 52,5-30,7 55,9-317 
32,9-31,3 34 35,4-33,6 36,8-34,6 
35,3-34,1 36,8 38,3-36,4 3977373 
38-36,7 39,6 41,1-39,1 42,5-40,2 
40,7-39,4 42,3 43,8-41,8 45,3-42,9 
43,3-41,9 45 46,5-44,4 48,1-45,5 
45,8-44,4 47,6 49,2-46,9 50,7-48,1 
48,4-46,7 50,1 51,8-49,3 53,4-50,5 
50,8-49 52,6 54,3-51,7 5579-929 
53,2-51,3 55 56,7-54 58,4-55,3 
55,5-53,4 57,4 59,1-56,2 60,8-57,5 
57,7-55,5 59,7 61,4-58,4 63,2-59,7 
59,9-57,5 61,8 63,7-60,5 65,4-61,9 
61,9-59,4 64 65,8-62,5 67,6-63,9 
63,9-61,3 66 67,9-64,4 69,7-65,9 
65,8-63,1 67,9 69,8-66,3 71,/-67,8 
67,6-64,8 69,8 71,7-68,1 73,6-69,7 
69,3-66,4 71,5 73,5-69,9 DSA 
70,9-67,9 73,1 75,2-71,6 TD CEE 
72,4-69,4 74,7 76,8-73,2 78,8-75 
73,8-70,8 76,1 78,2-74,7 80,3-76,6 
75,1-72,1 77,4 79,6-76,2 81,7-78,2 


le tableau 7.5 correspondent à la diaphyse fémorale mesurée 
selon les critères du CFEF et de l'Intergrowth-21st. Cette der- 
nière montre des mesures inférieures de 3 à 4 % par rapport 
à la courbe française. 

Problème du fémur court : la brièveté de l'image du 
fémur a été l'un des premiers signes décrit comme facteur 
de risque de la trisomie 21 (voir chapitre 16, Trisomie 21 : 
échographie et dépistage). La sensibilité de ce marqueur est 
cependant assez décevante pour le dépistage. On parle de 
«fémur court» au-dessous du 3° percentile (environ 1 mm 
en dessous du 5° percentile) ou en rapportant la LF à la 
mesure du DBP ou du pied (voir plus loin tableau 7.10). 


Remarques 


Le repérage du fémur peut être plus difficile en présentation 
du siège complet. Un minimum d'attention évitera de confondre 
fémur et tibia quand le genou est très fléchi. 

L'angle formé par le fémur et le faisceau ultrasonore intervient 
également dans le résultat de la mesure. Plus la mesure est 
«axiale» (plus l'image du fémur est verticale à l'écran), plus la 
longueur apparente est diminuée. En fin de grossesse, cette dif- 





| férence peut atteindre 3 à 4 mm. On s'efforcera donc de mesurer 
la LF dans un axe inférieur à 45°, c'est-à-dire avec une image 
du fémur proche de l'horizontale mais avec une légère obliquité 
nécessaire à la bonne définition des extrémités. 
Lorsqu'une extrémité est mal définie, l'ombre acoustique (« cône 
d'ombre ») peut aider à se repérer. 
Il n'y a pas de différence notable selon le sexe pour la LF. En 
revanche, les foetus de descendance africaine subsaharienne 
ont des fémurs plus longs. Les différentes tables de référence 
présentent des valeurs très voisines jusqu'à 7 mois. Au-delà, 
des divergences apparaissent, probablement en rapport avec les 
populations étudiées. 


Longueur de la diaphyse humérale 


La mesure la longueur de la diaphyse humérale (LH) n'entre 
pas dans les mesures recommandées par la CNEOF lors 
d'une échographie de dépistage. En revanche, elle sera 
mesurée de façon systématique en échographie de diagnos- 
tic comme d'ailleurs les autres os longs (voir plus loin). 

La méthode de mesure répond aux mêmes critères que 
celle du fémur : image occupant au moins les deux tiers de 
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Fig. 7.8 Mesure de la diaphyse humérale. 21 SA. Vue posté- 
rieure. La diaphyse (+) échogène est linéaire. Les épiphyses, surfaces 
articulaires, tête humérale (1) et trochlée (2) sont piquetées d'échos 
(cartilage). 


l'écran, axe le plus horizontal possible et calipers placés au 
niveau des extrémités diaphysaires (fig. 7.8). 

Les valeurs de cette mesure humérale sont reprises dans 
le tableau 7.6. 


Évaluation du poids fcetal 


Tous les spécialistes et les experts soulignent l'imprécision 
relative de l'évaluation du poids foetal, mais les mêmes uti- 
lisent cette estimation pour fixer des recommandations (par 
exemple pour la césarienne) ou pour condamner qui n'a pas 
prévu un macrosome victime d'une paralysie du plexus bra- 
chial... Il n'est plus possible d'échapper à cet exercice. 

Par définition, une «estimation » est imprécise et il faut 
toujours le souligner lorsqu'on annonce un poids fœtal. 
Malgré cette incertitude, le calcul du poids foetal estimé 
(PFE) est important pour : 
= décider de la voie d'accouchement. C'est essentiellement 

le problème des gros fœtus pour lesquels l'attitude est très 

variable selon les auteurs, les équipes, les circonstances; 

a surveiller la croissance fœtale. Le PFE fournit une synthèse 
des différentes mesures. Avec la mesure de la CA, le PFE 
est le paramètre le plus pertinent pour dépister le retard de 
croissance in utero. Il est aussi plus concret d'annoncer au 
clinicien, pédiatre en particulier, un poids chiffré plutôt 
qu'une évaluation en percentiles ou en écarts types; 

= répondre à la demande des parents. Cette réponse sera 
toujours modeste et nuancée, en soulignant l'impré- 
cision de la méthode. Lorsqu'il s'agit de décider d'une 
césarienne, il ne sera pas toujours facile d'expliquer qu'il 
s'agit d'un poids probable et que c'est cette probabilité (ce 
risque) qui conduit à la décision, quel que soit le poids 
réel à la naissance; 

= très accessoirement, distraire l'équipe obstétricale qui 
est toujours très heureuse de se goberger des erreurs 
d'évaluation! 

Par ailleurs, les prochaines années vont voir des progrès 
rapides dans la définition de l'image, la reconnaissance des 
formes ou volumes, l'efficacité des algorithmes, conduisant 
à des calculs de plus en plus fiables et précis, et de plus en 
plus «automatiques » donc rapides. 


Facteurs d'imprécision 


Quelle que soit la méthode, l'imprécision dans l'estimation 

pondérale demeure actuellement importante. Plusieurs fac- 

teurs expliquent cette imprécision : 

= on ne sait pas très bien évaluer la taille du foetus et cette 
stature intervient beaucoup dans le poids final; 
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Tableau 7.6 Longueur de la diaphyse humérale 
(LH) selon l'âge gestationnel (SA) d'après le CFEF 
et Intergrowth-21st (INTER). 


| a [on A 
LH (mm) 


12 5 8,5 125 


13 7 11 15,5 
14 11 11,5 14 18 
15 14 14,5 17 21 
16 16 17,5 20 24 
17 19 19,5 22,5 26,5 
18 22 23 25,5 29,5 
19 25 25,5 28 32 
20 27 27,5 31 34,5 
21 30 30,5 33 37 
22 32 32,5 35,5 39,5 
23 34 34,5 38 41,5 
24 36 36,5 40 44 
25 38 38,5 42 46,5 
26 40 40,5 44 48,5 
27 42 42,5 46 50,5 
28 44 44,5 48 52,5 
29 46 46,5 50 54 
30 47 47,5 51,5 55,5 
31 49 49,5 53 57,5 
32 50 50,5 55 59 
33 51 52 56 60,5 
34 53 53,5 58 62,5 
35 54 54,5 59 63,5 
36 55 56 60,5 65 
37 56 57,5 62 66,5 
38 57 59 63 68 
39 58 60,5 64,5 69,5 
40 59 61,5 66 71 


Adapté des travaux de Merz E, Grussner A, Kern F Mathematical modeling 
of fetal limb growth. J Clin Ultrasound 1989; 17 : 179-85; Exacoustos C, 
Rosati P Rizzo G, Arduini D. Ultrasound measurement of fetal limb bones. 
Ultrasound Obstet Gynecol 1991; 1 : 325-30; Chitty LS, Altman DG. 

Charts of fetal size : limb bones. BIOG 2002; 109 : 919-29; Romero R, 
Athanassiadis AP Sirtori M, Inati M. Fetal skeletal anomalies. In : Fleischer AC, 
et al. Eds. The principles and pratice of ultrasonography in obstetrics and 
gynecology. 4* ed. Norwalk, CT : Appleton and Lange; 1991, p. 283. 


= le poids va évidemment varier entre le moment de la 
mesure et la naissance. En théorie, plus le délai est court, 
plus l'estimation est précise. On peut retenir qu'un foetus 
moyen grossit de 20 à 30 g par jour au 3° trimestre. Mais 
il existe d'énormes variations dans cette vitesse de crois- 
sance, d'un fœtus à l'autre ou chez un même fœtus. En cas 
de macrosomie diabétique, ce chiffre peut être doublé ou 
triplé. À l'opposé, la croissance peut stagner et il existe 
logiquement des amaigrissements en fin de grossesse 
(dépassement de terme en particulier) dont témoigne 
l'aspect « fripé» du nouveau-né; 
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= les difficultés de mesure, l'inexpérience et la multiplicité 
des opérateurs vont également dégrader la précision des 
résultats. Plus le fœtus est gros et plus on approche du 
terme, plus les mesures sont difficiles, essentiellement en 
raison de la diminution du liquide amniotique. C'est ainsi 
que la qualité du PFE est nettement meilleure à 8 mois 
qu à terme; 

= les formules de calcul sont d'autant plus précises qu'elles 
intègrent un grand nombre de paramètres dont, de façon 
constante, la CA, mais on multiplie alors les sources d'er- 
reurs de mesure. 


Méthodes d'estimation 


On ne fera que citer la méthode non mathématique, sim- 
pliste, qui consiste à utiliser DBP, CA et LE, à les situer 
selon leur percentile pour l'âge, à faire une moyenne de ces 
percentiles et se rapporter aux tables de poids de naissance. 
Et on peut aussi rappeler que la mesure de la hauteur uté- 
rine (HU), avec un très économique mètre-ruban, permet 
de dépister la moitié des anomalies de croissance fœtale, et 
elle fait partie de la plupart des recommandations de bonne 
pratique (CNGOF, SOGC, ACOG, par exemple) même si 
tout le monde s'accorde sur ses limites. 

En se fondant sur les paramètres échographiques, de 
très nombreuses formules de calcul du poids foetal ont 
été publiées. Ces formules intègrent deux, trois ou quatre 
parametres foetaux, mais une grande partie de la précision 
tient toujours a la qualité des mesures effectuées. Hadlock! 
a proposé les formules les plus utilisées, avec trois ou quatre 
paramètres. La formule recommandée depuis 2013 par le 
Collège national des gynécologues et obstétriciens français 
(CNGOF) et le CFEF est la formule d'Hadlock à trois para- 
mètres (PC, fémur et CA) : 

Log10 poids (g) = 1,326 - 0,00326 (CAcm x LFcm) + 
0,0107 (PCcm) + 0,0438 (CAcm) + 0,158 (LFcm) 

Cette formule est le plus souvent intégrée dans l'appa- 
reil d'échographie et dans le logiciel de compte rendu avec 
calcul automatique du poids dès que les trois paramètres 
échographiques ont été mesurés. Cette formule conduit 
a un écart moyen (erreur en valeur absolue) se situant 
entre 5 et 7 % et une erreur systématique faible (+ 0,37 % 
dans notre expérience). On peut aussi formuler cela de la 
manière suivante : pour 95 % des patientes, l'estimation 
de poids foetal a une erreur maximale de + 20 %. L'ajout 
d'un quatrième paramètre (le DBP) ou l'utilisation du 
DBP à la place du PC n'améliorent pas la précision. Ces 
résultats sont globalement satisfaisants et suffisants pour 
la pratique quotidienne. Ils ne doivent pourtant pas faire 
oublier que la précision globale se dégrade beaucoup avec 
le nombre et l'inexpérience des opérateurs, qu'il existe des 
échecs et des erreurs parfois très importantes, que certains 
fœtus refusent de se plier à la loi commune. Ces mesures 
sont parfois difficiles (obésité, oligoamnios, présentation 
fœtale) et il est indispensable de garder en tête cette impré- 
cision quand l'estimation du poids foetal est utilisée pour 
des décisions obstétricales. 





'  HadlockE et al. Estimation of fetal weight with the use of head, 
body and femur measurements-a prospective study. Am J Obstet 
Gynecol 1985; 151 : 333-7. 


Remarques 


Les recommandations du CNGOF de 2013 pour le RCIU sont 
de mettre en place une évaluation des pratiques profession- 
nelles sur les techniques et la distribution des mesures. À titre 
individuel, chaque échographiste peut et doit s'autoévaluer en 
confrontant ses estimations de poids avec le poids de naissance. 
Pour mémoire : erreur (en %) = (poids prévu - poids réel)/poids 
réel x 100 

On peut également exprimer la précision d'une méthode en calcu- 
lant la moyenne des erreurs en pourcentage (qui exprime l'erreur 
systématique et doit être proche de zéro) et l'écart type des erreurs 
(SD en %) qui est d'autant plus faible que la précision est bonne. 
Par exemple, avec la formule de Hadlock (DBP/CA/LF), nous arri- 
vons à : + 0,37 % + 6,569 % (série personnelle d'autoévaluation). 
Les formules de type Hadlock sont issues d'une analyse pure- 
ment mathématique (dite de « régression ascendante pas a pas ») 
et on peut leur reprocher leur complexité (aucun clinicien n'est 
intéressé par le logarithme du poids!) qui rend indispensable un 
programme de calcul. Une approche plus «logique » et volumé- 
trique a été proposée par Dudley* en faisant la somme du volume 
céphalique et du volume abdominal : les volumes sont estimés à 
partir d'une surface de coupe (ou plus simplement de la circon- 
férence au carré) multipliée par la LF et par un coefficient spéci- 
fique de la tête ou du tronc. L'équation est assez simple : PFE (g) 
= [PC? (cm) x LF (cm) x 0,053] + [CA?’ (cm) x LF (cm) x 0,32]. 
La précision de la méthode serait voisine de celle de Hadlock. 
Des méthodes incluant des mesures de circonférence ou de sur- 
face de coupe des membres (surtout la cuisse) ont été proposées 
afin de mieux prendre en compte l'adiposité fœtale pour le dépis- 
tage des macrosomes ou des RCIU. Le mode 3D est également 
expérimenté avec acquisition d'un échantillon du volume abdo- 
minal et/ou de la cuisse. Ces méthodes ont surtout l'inconve- 
nient d'être longues et de nécessiter des mesures supplémentaires 
en plus des paramètres classiques. Mais les progres techniques et 
l'introduction de l'intelligence artificielle (deep learning) dans nos 
machines devraient apporter des solutions nouvelles et efficaces. 
L'imagerie fœtale par résonance magnétique nucléaire (IRM en 
imagerie rapide) ou la tomodensitométrie (TDM) peuvent être uti- 
lisées pour évaluer le poids avec les mêmes paramètres de calcul : le 
résultat est plus constant et nettement plus fiable. Elles permettent 
aussi une étude du volume foetal à la fois rapide et précise. Mais 
actuellement, ces méthodes sont encore trop lourdes pour l'obsté- 
trique quotidienne et l'utilité clinique du gain en précision n'est pas 
démontrée. L'IRM ou la TDM pourraient être précieuses en ciblant 
la macrosomie et le risque de dystocie des épaules. Toutefois, cette 
indication n'est pas retenue dans l'arrêté ministériel du 20 avril 2018 
(recommandations de bonnes pratiques), sauf sur prescription 
d'un centre pluridisciplinaire de diagnostic prénatal (CPDPN). 
* Dudley NJ, et al. A new method for fetal weight estimation 
using real-time ultrasound. Br J Obstet Gynaecol 1987 ; 94 : 110-4. 


Anomalies de la croissance fœtale : 
macrosomie et RCIU 


Interpreter les mesures 


Pour interpréter une mesure biométrique chez le foetus, il 
faut une courbe ou une table de référence concernant cette 
mesure et la qualité de cette courbe est essentielle : échantillon 
suffisant, population comparable à la nôtre, bonne précision 
pour le début de grossesse, etc. Pour le paramètre «poids 
foetal», on utilisait, jusqu à une période récente, des courbes 
pédiatriques très anciennes fondées sur les données relevées 
à la naissance, avec un double biais statistique : il s'agissait 
d'une population hétérogène de nouveau-nés, a priori vivants, 
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incluant des prématurités provoquées et des pathologies. De 
plus, il pouvait s'agir de populations différentes et non com- 
parables (par exemple, vivant en altitude pour les classiques 
abaques de Luchenco). De plus, l'âge gestationnel était impré- 
cis et la plupart des courbes de poids de naissance sous-esti- 
maient le taux de RCIU. Un progrés majeur a été acquis avec 
les datations précises contrôlées par échographie. 

La croissance fœtale et le poids de naissance sont modulés 
par deux ordres de facteurs : des facteurs invariables (l'hérédité 
pour l'essentiel, mais aussi le sexe et la parité) et des facteurs 
environnementaux (conditions de vie et nutrition, qualité de 
l'unité utéroplacentaire, pathologie maternelle comme le dia- 
bete ou l'hypertension artérielle, agressions diverses par des 
agents infectieux ou tératogènes, le tabac ou l'alcool). Avant 
de qualifier (ou disqualifier) un fœtus de «retardé» en crois- 
sance ou de «petit» pour son âge, il est donc important de 
savoir par rapport à qui on le compare et dans quel groupe il 
se situe pour les facteurs invariables, et il faudrait idéalement le 
comparer à son poids «espéré» ou espérable (génétiquement 
programmé). Or la plupart des courbes de poids de naissance 
situent l'individu par rapport à la population générale. L'inter- 
prétation de la biométrie doit donc être adaptée : 
= au sexe de l'enfant : le poids de naissance des filles est 

de 100 à 150 g moins important que celui des garçons. 

La plupart des tables récentes proposent une différencia- 

tion en fonction du sexe comme les tableaux 7.7 et 7.8 le 

montrent; 

= à la stature des parents : la mère, c'est évident, mais aussi 
le père, dont la taille, au moins, doit apparaître dans le 
dossier de grossesse; 

= à la parité : le poids moyen à terme augmente de 100 

à 150 g d'une naissance à la suivante. Le cas échéant, le 

poids et la taille des enfants précédents seront intégrés, en 

n'omettant pas de faire préciser s'il s'agit du même géniteur. 

Il existe actuellement de nombreuses courbes de poids 
de naissance dites «adaptées » à chaque pays ou popula- 
tion concernée. Pour la France (la population française), 
on peut citer les courbes de l'AUDIPOG (Association des 
utilisateurs de dossier informatisé en pédiatrie, obstétrique, 
et gynécologie) qui propose une courbe de croissance ajus- 
tée (âge, taille et poids maternel, âge gestationnel, rang de 
naissance et sexe de l'enfant) avec le calcul du percentile du 
poids de naissance” ou plus simplement une table ajustée 
pour le 5° percentile (tableau 7.9). On peut aussi citer des 
tables très intéressantes car établies sur plus de 100 000 nais- 
sances par le réseau périnatal de la région Bourgogne entre 
2000 et 2005 pour des grossesses bien connues, avec data- 
tion contrôlée et avec exclusion des pathologies pouvant 
influer sur le poids de naissance’. 

Afin de mieux dépister les RCIU, les recommanda- 
tions pour la pratique clinique (RPC) du CNGOF de 2013, 
concernant le retard de croissance, préconisent d'utiliser 
de préférence les courbes de poids foetal estimé (PFE) in 
utero, plutôt que des courbes de poids de naissance car elles 





2 https://www.audipog.net/Estimation-croissance 

* Données du réseau périnatal de la région Bourgogne, France. 
Voir Rousseau T, ef al. Liveborn birth-weight of single and 
uncomplicated pregnancies between 28 and 42 weeks of gestation 
from Burgundy Perinatal Network. J Gynecol Obstet Biol Reprod 
2008 ; 37(6) : 589-96. 
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Tableau 7.7 Poids foetal estimé (PFE) tous sexes 
confondus selon l'âge gestationnel (SA), d'après 
données EPOPé. 


Âge PFE 

ui 3°p 10° p 50° p 90° p 97° p 
22 374 407 479 551 585 
23 443 483 568 653 693 
24 521 568 669 769 816 
25 609 664 781 898 953 
26 707 770 906 1042 1106 
27 814 888 1044 1201 1274 
28 932 1015 1195 1374 1457 
29 1058 1153 1357 1560 1655 
30 1194 1301 1530 1760 1867 
31 1337 1457 1714 1971 2091 
32 1486 1620 1906 2191 2325 
33 1641 1788 2104 2420 2567 
34 1799 1961 2307 2653 2814 
35 1959 2135 2511 2888 3064 
36 2117 2307 2715 3122 3312 
37 2273 2476 2914 3351 3554 
38 2422 2639 3105 3571 3788 
39 2563 2793 3286 3779 4009 
40 2693 2935 3453 3970 4212 
41 2810 3062 3602 4143 4395 
42 2911 3172 3732 4292 4553 


Source : Ego A, Prunet C, Lebreton E, Blondel B, Kaminski M, Goffinet F 
Zeitlin J. Customized and non-customized French intrauterine growth curves. 
| - Methodology. J Gynecol Obstet Biol Reprod (Paris) 2016; 45(2) : 155-64. 


représentent mieux la croissance physiologique. Plusieurs 
courbes de PFE ont été publiées. Il est possible actuellement 
d'utiliser des courbes ajustées individuelles (parfois dites 
«customisées ») intégrant les principaux facteurs invariables 
qui influent sur la croissance. Ces courbes, développées en 
Angleterre par Gardosi, sont disponibles sur le site Internet 
www.gestation.net. Elles ont été adaptées à la population 
française et elles ont pris le nom de l'équipe de l'Institut 
national de la santé et de la recherche médicale (Inserm) 
qui les a développées : EPOPé, pour équipe de recherche en 
épidémiologie obstétricale, périnatale et pédiatrique. Plu- 
sieurs modèles de courbes EPOPé sont proposés : le modèle 
MO non ajusté (tableau 7.7), le modèle M1 ajusté sur le sexe 
foetal (tableau 7.8) et le modèle M2 ajusté sur le sexe et sur 
les caractéristiques maternelles (taille, poids, parité). Ces 
courbes sont disponibles sur le site du CNGOF et peuvent 
aussi étre intégrées directement dans les logiciels de gestion 
des comptes rendus d'échographie (fig. 7.9). Les RPC du 
CNGOEF sur le RCIU recommandent d'utiliser ces courbes 
dans une démarche diagnostique (quand un enfant est 
identifié RCIU sur des courbes « classiques ») afin d'éviter 
une prise en charge potentiellement iatrogène a des enfants 
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Tableau 7.8 Poids foetal estimé (PFE) des filles (a) et des garcons (b) selon l'âge gestationnel (SA), d'après 
données EPOPé. 





22 366 399 469 539 572 382 416 489 563 597 
23 434 472 556 639 678 452 493 580 667 707 
24 510 556 654 752 798 532 580 682 785 832 
25 596 650 764 879 933 622 678 797 917 973 
26 692 754 887 1020 1082 721 786 925 1064 1128 
27 797 868 1022 1175 1246 831 906 1066 1225 1300 
28 912 993 1169 1344 1426 951 1036 1219 1402 1487 
29 1035 1128 1328 1527 1620 1080 1177 1385 1592 1689 
30 1168 1273 1497 1722 1827 1218 1327 1562 1796 1905 
31 1308 1425 1677 1928 2046 1364 1486 1749 2011 2133 
32 1454 1585 1865 2144 2275 1517 1653 1945 2236 2372 
33 1606 1750 2059 2367 2512 1675 1825 2147 2469 2619 
34 1761 1918 2257 2596 2754 1836 2001 2354 2707 2872 
35 1917 2089 2457 2826 2998 1999 2178 2563 2947 3126 
36 2072 2258 2656 3054 3240 2161 2354 2770 3185 3379 
37 2223 2423 2851 3278 3478 2319 2527 2973 3419 3627 
38 2370 2582 3038 3494 3706 2471 2693 3168 3644 3866 
39 2508 2733 3215 3697 3922 2615 2850 3353 3856 4091 
40 2635 2871 3378 3885 4121 2748 2995 3523 4052 4298 
41 2749 2996 3524 4053 4300 2867 3124 3676 5227 4484 
42 2848 3104 3651 4199 4455 2970 3237 3808 4379 4646 


Source : Ego A, Prunet C, Lebreton E, Blondel B, Kaminski M, Goffinet F Zeitlin J. Customized and non-customized French intrauterine growth curves. 
| - Methodology. J Gynecol Obstet Biol Reprod (Paris) 2016; 45(2) : 155-64. 
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Tableau 7.9 Valeurs du 5° percentile du poids de naissance selon l'âge gestationnel (AG), le poids 
maternel habituel, le sexe et le rang de naissance du nouveau-né et la taille maternelle, d'après étude 
AUDIPOG (1995). 
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Fig. 7.9 Exemple de courbe PFE individualisée (EPOPé). Patiente de 1,68 m, pesant 52 kg en début de grossesse, enceinte d'une fille dont le 
poids estimé est de 2300 a 36 SA soit légèrement au-dessus du 10° percentile. 


constitutionnellement petits. Cependant il ne serait pas trés 
grave d'utiliser les courbes adaptées établies sur les poids de 
naissance, de type AUDIPOG, car les résultats sont assez 
proches avec des différences de 50 a 100 g en fin de grossesse 
(+ 2 à 3 % pour AUDIPOG). 

Pour illustrer l'intérêt de cette individualisation, il suffit de 
constater (chiffres approximatifs) que le 5° percentile du poids 
à terme pour un fœtus masculin chez une troisième pare de 
plus de 1,60 m et de plus de 60 kg est d'environ 3 100 g, alors 
que pour un fœtus féminin, chez une primipare de moins de 
1,60 m et moins de 50 kg, cette même limite se situe à 2600 g, 
soit 500 g de différence pour la «définition » du retard de 
croissance! Les écarts pourraient être un peu plus importants 
si l'on intégrait la stature paternelle et l'origine géographique 
(mais ce sont des paramètres plus délicats à utiliser) ou encore 
l'âge maternel. En inversant le raisonnement, on peut sou- 
ligner qu'un nouveau-né de trois bons kilos bien rassurants 
peut quand même présenter un sérieux retard de croissance, 
selon que — par exemple - sa mère mesure 1,55 m ou 1,80 m. 


Remarques 


Le facteur ethnique intervient très faiblement dans le PFE ou le 
poids de naissance, sauf par des déficits alimentaires régionaux ou 
des habitudes alimentaires excessives : une Asiatique peut avoir des 
enfants plus petits parce qu'elle est elle-même petite et non parce 
qu'elle est asiatique («le poids de l'enfant ne dépend pas du passe- 
port de sa mère! », comme le rappelle B. Thilaganathan). On peut 
sans problème utiliser des courbes non nationales, internationales 
comme celles du consortium Intergrowth-21st dont les études ont 
bien montré que l'ethnicité n'intervenait pas directement sur la 
croissance. 


L'imprécision des mesures jointe à la variabilité physiolo- 
gique doit rendre prudent (modeste) dans le diagnostic des 
troubles de croissance. De plus, si le poids «instantané » est 
une donnée importante, les autres éléments d'appréciation 
de la vitalité fœtale le sont tout autant (dynamique de crois- 
sance, liquide amniotique, Doppler, monitorage obstétrical) 
comme nous le verrons plus loin. 


Anomalies par excès : la macrosomie 


La macrosomie se définit cliniquement (et arbitrairement) 
comme un poids de plus de 4 kg à terme (9 à 10 pounds). On 
mélange donc des situations normales (grands fœtus) et des 
situations pathologiques (foetus obèses). 
Échographiquement, on parlera de suspicion de macro- 
somie (ou macrosomie probable) : 
= pour les fœtus dont les mensurations abdominales sont 
supérieures au 95° ou 97° percentile, avec ou sans aug- 
mentation parallèle du DBP ou de la LE. En pratique, au 
voisinage du terme, lorsque la CA : 
— atteint ou dépasse 360 mm, le poids sera supérieur 
à 4 kg dans plus de 40 % des cas soit une valeur prédic- 
tive positive de 40 %, 
— atteint ou dépasse 370 mm, le poids sera supérieur 
à 4 kg dans 60 % des cas, 
— atteint ou dépasse 380 mm, le poids sera supérieur 
à 4 kg dans 70 % des cas et supérieur à 4,5 kg dans un 
tiers des cas; 
= pour les foetus dont le PFE est supérieur au 95° ou au 
97° percentile. 
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Cette définition de macrosomie correspond en fait a 
deux types de foetus trés différents : 
= les grandes statures constitutionnelles : 

— géniteurs de grande taille, 

— pas d'hérédité diabétique, 

— biométrie harmonieusement élevée pour tous les seg- 

ments corporels; 
= les foetus trop gros (macrosomie vraie) : 
— hérédité diabétique éventuelle ou obésité, 
— diabète connu ou à rechercher (antécédents, glycémie 
à jeun ou hyperglycémie provoquée par voie orale), 

— mensurations excessives au niveau abdominal alors 

que DBP et fémur sont relativement moins augmentés, 

— signes échographiques d'adiposité excessive : joues 

«rebondies » de part et d'autre du nez en coupe trans- 
versale, épaisseur sous-cutanée excessive, bourrelets 
(voir plus loin fig. 7.29). 

La dystocie des épaules est la complication la plus 
redoutée de la macrosomie (situation très dangereuse où 
les épaules du fœtus restent bloquées dans le bassin après 
l'expulsion de la tête) et survient dans plus de 10 % des cas si 
le poids est supérieur à 4500 g. La lésion du plexus brachial 
qui peut en résulter est souvent considérée comme une faute 
par les tribunaux. Les tentatives d'évaluation du diamètre 
bi-acromial ont été décevantes. En revanche, la plupart des 
études montrent que le meilleur paramètre pour dépister 
une obésité fœtale dangereuse, à risque de dystocie, est la 
circonférence abdominale car elle prend en compte à la fois 
l'adiposité sous-cutanée et le volume hépatique. Ce critère 
est plus sensible que le calcul du PFE avec une valeur limite 
(cut off) de 350 mm : en dessous de cette valeur, le risque est 
faible, et au-dessus il devient significatif et atteint globale- 
ment les 10 %. En pratique, le risque de rétention d'épaule 
doit être souligné sur des critères très simples : 
= le diamètre abdominal (moyen) est égal ou supérieur à 

120 mm; 
= le diamètre abdominal (moyen) est de plus de 25 mm au- 

dessus du DBP; 
= la CA est égale ou supérieure a 380 mm; 
= la CA est supérieure de plus de 40 mm au périmètre 

cranien. 


Anomalies par défaut : PAG et RCIU 


Le probleme de l'insuffisance de croissance se pose en deux 
étapes : il faut d'abord reconnaître qu'un foetus est de faible 
poids, et ensuite rechercher s'il s'agit d'un retard de crois- 
sance ou growth restriction (bébé «normalement» petit ou 
bébé «trop» petit ?). 


Placenta et RCIU 


On connaît l'adage classique : « À petit fœtus, petit placenta ». Il 
y a un consensus pour soutenir que le PAG/RCIU est souvent 
en rapport avec une insuffisance fonctionnelle du placenta. Il 
est également recommandé (SOGC, par exemple) une étude du 
placenta à la recherche d'un «petit placenta ». Mais, en pratique, 
cela n'apporte rien, sinon très peu, pour des raisons évidentes : 
= pas de définition claire de la notion de petit placenta, pas de 
tables de mesure fiables, variations en taille et en épaisseur 
d'un moment à l'autre; 
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= pas de données concordantes sur la proportion de RCIU 
d'origine placentaire ; 

= absence de corrélation entre l'aspect échographique et l'état 
fonctionnel, comme l'ont bien montré les études sur la classi- 
fication de Grannum; 

= en cas d'insuffisance placentaire, on ne sait pas si la restriction 
de taille s'exprime d'abord chez le foetus ou dans le placenta; 

= en cas de PAG constitutionnel, le placenta est normalement petit; 

= il n'a pas été démontré qu'un (trop) petit placenta précédait le 
RCIU, donc ce paramètre n'a pas d'utilité en dépistage. 

Des recherches sont encore nécessaires pour une évaluation 

fiable du volume placentaire (échographie volumique, IRM) et 

de la fonction placentaire (marqueurs biologiques, élastogra- 

phie, étude de la microcirculation villositaire). En l'état actuel, 

la seule méthode qui vaille pour évaluer la fonction placentaire 

est celle du Doppler des flux en provenance maternelle (artère 

utérine) et fœtale (artère ombilicale et conduit veineux). 


Reconnaître un fœtus petit pour l'âge 


Classiquement, le RCIU, ou hypotrophie fœtale, se définit, a 
posteriori, comme un poids de naissance inférieur à 2500 g 
à terme, ou encore inférieur au 10° percentile, c'est-à-dire 
faisant partie des 10 % des fœtus ou nouveau-nés les plus 
petits au même âge. 

Les termes de «retard», ou d'hypotrophie, ont une 
connotation péjorative inutile et ne sont pas toujours exacts. 
Conformément aux recommandations du CNGOEF il est 
préférable d'utiliser l'expression plus neutre et descriptive de 
foetus « petit pour l'âge gestationnel » (PAG), ce qui corres- 
pond parfaitement aux small for gestational age (SGA) des 
Anglo-Saxons. En échographie, on parlera de PAG quand 
le calcul du PFE ou la mesure de la CA sont inférieurs au 
10° percentile. En dessous du 3° percentile, on parlera de 
PAG sévere. Les valeurs prédictives positives de la CA et 
du PFE sont voisines, de l'ordre de 85 %. Chaque fois que 
possible, il est cependant recommandé d'utiliser le calcul du 
PFE en grammes pour homogénéiser les pratiques et surtout 
pour une communication plus simple et plus claire (avec les 
futurs parents ou les collègues). 

Pour définir le PAG, il faut se référer à une courbe de 
poids foetal ou de poids de naissance. En dépistage, il est 
suffisant d'utiliser une courbe généraliste habituelle, non 
ajustée, par exemple EPOPé MO. Mais, en échographie 
diagnostique, de contrôle, il est recommandé d'utiliser une 
courbe dite adaptée (voir plus haut). L'utilisation systéma- 
tique, en dépistage, d'une courbe ajustée et le choix de cette 
courbe sont en cours d'évaluation (en particulier la courbe 
EPOPé M2) mais elle ne fait pas l'objet d'une recommanda- 
tion (elle est seulement encouragée). 


Reconnaître ou suspecter un RCIU 


Le diagnostic de PAG constitue seulement une alerte plus 
ou moins inquiétante. Il faut ensuite caractériser le type de 
PAG pour interpréter son caractère pathologique ou non : on 
oppose classiquement les PAG harmonieux avec biométrie 
céphalique faible (ou PAG symétriques ou globaux ou à pôle 
céphalique non conservé) où tous les paramètres sont atteints, 
et les PAG dysharmonieux avec biométrie céphalique pré- 
servée (ou asymétriques ou segmentaires ou à pôle céphalique 
conservé) où le retard touche préférentiellement l'abdomen. 
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Remarque 


Les mots sont toujours importants. Très justement, les recom- 
mandations françaises du CNGOF prônent une certaine 
«asepsie verbale» et conseillent d'éviter «les dénominations 
hypotrophe, RCIU symétrique ou asymétrique ». Il nous paraît 
tout aussi prudent d'éviter le "PAG à pôle céphalique non 
conservé” pour écarter le fantasme du fœtus privé de tête! 


Les courbes adaptées individuelles sont une autre manière 
de caractériser les PAG. En effet, elles permettent de distin- 
guer une population de PAG constitutionnels (petite sta- 
ture «héritée ») qui sont en dessous du 10° percentile sur 
les courbes habituelles mais qui réintègrent la population 
«normale » quand on recalcule sur une courbe ajustée : leur 
pronostic devient identique aux fœtus non PAG (absence 
d'augmentation du risque périnatal). L'autre population de 
PAG reste inférieure au 10° percentile après ajustement et 
présente un excès de risque de morbimortalité périnatale, ce 
sont les PAG à haut risque de RCIU. 

Le RCIU est actuellement défini comme «un PAG asso- 
cié à des arguments en faveur d'un défaut de croissance 
pathologique » (CNGOF) : la définition du PAG est précise 
(10° percentile), celle du RCIU l'est un peu moins. De plus, 
en croisant ces définitions, il peut exister des RCIU qui ne 
sont pas des PAG (voir plus haut Interpréter les mesures). 
Le RCIU correspond à l'intra-uterine growth retardation 
(IUGR) ou fetal growth restriction (FGR) des Anglo-Saxons. 

Toutes les études récentes démontrent bien que le poids 
foetal est un médiocre indicateur et qu'il ne suffit pas, a lui 
seul, à repérer les foetus à risque d'anoxie ou de mort in utero 
(MIU) ou de séquelles neurologiques. Le premier argument 
en faveur d'un défaut de croissance pathologique est l'arrêt 
ou l'infléchissement de la croissance sur des mesures prises 
à 3 semaines d'intervalle, mais on est alors dans le diagnostic 
a posteriori. Un consensus d'expert internationaux (établi 
selon une procédure dite « Delphi* », en 2016) définit plus 
précisément le RCIU : 
= le RCIU est dit précoce avant 32 SA et tardif à partir de 

32 SA; 
= le RCIU peut être défini avec un seul des critères suivants : 

CA < 3° percentile, ou PFE < 3° percentile, ou (avant 

32 SA) diastole nulle au niveau de l'artère ombilicale; 
= le RCIU peut être défini par l'association d'au moins deux 

critères suivants : CA ou PFE < 10° percentile et Doppler 

ombilical ou index cérébroplacentaire pathologiques. 

Le Doppler foetal (voir plus loin) apparait comme un 
critère très important pour le diagnostic et le pronostic, en 
particulier le rapport cérébroplacentaire qui serait un para- 
mètre plus sensible que le poids isolé. Il faut également asso- 
cier la présence d'un oligoamnios, d'une pré-éclampsie, ou 
d'antécédents vasculaires chez la mère. 

Le type statural du PAG est aussi un élément d'orien- 
tation, même si l'opposition entre PAG en fonction des 
mesures céphaliques est moins pertinente que l'existence ou 
non d'anomalies des Dopplers : 
= un PAG harmonieux avec biométrie céphalique faible 

évoquerait plutôt : 

— une erreur de mesure (même si cela n'arrive jamais), 





* Procédure Delphi (ou méthode de Delphes) : méthode 
d'organisation pour la consultation d'experts sur un sujet précis. 


— une erreur de datation et il faut contrôler l'échogra- 
phie du 1‘ trimestre (même si on en est l'auteur), 

— une petite stature constitutionnelle (les parents sont 
petits, le liquide amniotique est normal, la courbe de 
croissance est régulière) et les courbes ajustées indi- 
vidualisées sont particulièrement précieuses dans ces 
Cas, 

— une véritable croissance pathologique par foetopathie 
d'origine malformative (contrôle morphologique), par 
anomalie chromosomique (discussion d'une recherche 
chromosomique), par embryofcetopathie infectieuse 
(recherche TORCH : toxoplasmose, rubéole, cytomé- 
galovirus, herpès) ou d'origine inconnue; 

= un PAG dysharmonieux avec biométrie céphalique 
préservée évoquerait plutôt une origine vasculoplacen- 

taire (ou, rarement sous nos climats, nutritionnelle). Il 

traduit une redistribution circulatoire fœtale sacrifiant 

les territoires splanchniques et le tissu graisseux pour pri- 
vilégier ou « préserver » le cerveau. 

Mais la distinction est trop schématique et une insuffi- 
sance placentaire prolongée finira par atteindre la croissance 
staturale et céphalique. De plus, même si c'est marginal, 
certaines pathologies peuvent entraîner une atteinte préfé- 
rentielle d'un segment comme l'infection à cytomégalovirus 
(CMV) ou le syndrome de Smith-Lemli-Opitz qui touche- 
ront essentiellement le pôle céphalique, ou les fœtus porteur 
d'une hernie diaphragmatique dont la CA sera diminuée. 


Pronostic et surveillance des PAG/RCIU 


Nos connaissances actuelles sur les troubles de crois- 
sance du fœtus sont encore très incomplètes. On peut 
souligner quelques éléments de consensus concernant le 
pronostic : 

= globalement, les enfants classés PAG ont un risque aug- 
menté de MIU pendant la grossesse (2 à 4 fois plus élevé) 
et de déficit neurocognitif après la naissance : déficits 
cognitifs mineurs, inattention et hyperactivité, difficultés 
scolaires (voir les recommandations du CNGOF); 

=» les PAG avec RCIU sont essentiellement concernés 
par ce surrisque, les PAG sans RCIU le sont très peu 
car on estime quil s'agit surtout de petites statures 
constitutionnelles ; 

= le critère poids (PFE ou poids de naissance) est peu 
discriminant, peu efficace sur le plan pronostic. C'est 
évident en ce qui concerne les morts in utero. En effet, 
la majorité (60 a 70 %) des MIU concerne des foetus non 
PAG. De plus, dans ce dernier cas, le chiffre des PAG est 
probablement surestimé en raison de la perte de poids 
entre la mort fœtale et l'expulsion ; 

a le RCIU «pur», idiopathique, traduit une insuffisance 
placentaire touchant de façon variable la fonction « nutri- 
tion» et la fonction « oxygénation ». La date de survenue 
de cette insuffisance est importante : si elle est précoce, 
elle s'exprime par le RCIU, mais si elle est tardive elle 
peut engendrer une souffrance fœtale aiguë avant qu'ap- 
paraisse la restriction de croissance; 

= le dépistage des PAG doit impérativement conduire a 
élargir le bilan pour rechercher une insuffisance utéropla- 
centaire et/ou une étiologie malformative ou infectieuse. 
La première étape de ce bilan est l'étude Doppler des 
résistances circulatoires au niveau de l'artère ombilicale ; 
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= des études sont nécessaires pour trouver de nouveaux para- 
metres d'évaluation de la fonction placentaire : pour l'écho- 
graphie, cela concerne la place de l'élastographie ultrasonore 
et de l'imagerie ultrarapide pour étude des flux; 

= la datation précise de la grossesse reste l'élément fondamen- 
tal pour ne pas sous-estimer ou exagérer le problème. 
La surveillance des PAG/RCIU doit être modulée. Il 
sagit d'un probleme complexe qui impose une concertation 
avec le CPDPN de rattachement : 
= en cas de PAG constitutionnel confirmé, la surveillance 
rejoint évidemment celle d'une grossesse normale; 
= en cas de suspicion de RCIU pur (ou simple), c'est-à-dire seu- 
lement biométrique (liquide amniotique normal, Doppler 
ombilical normal), la surveillance de la croissance repose sur 
la biométrie échographique avec un intervalle de 3 semaines 
pour établir une «dynamique» de croissance; 

= en cas de suspicion de RCIU sévère (< 3° percentile, 
cassure de la courbe, oligoamnios, augmentation de la 
résistance artérielle ombilicale), la surveillance sera très 
rapprochée en fonction de la gravité, avec monitorage 
obstétrical du rythme cardiaque foetal (RCF), jusqu'à 
devenir quotidienne en hospitalisation. La biométrie sera 
systématiquement complétée par un Doppler complet : 
artériel (utérin, ombilical et cérébral) et veineux (veine 
ombilicale et canal d'Arantius) ; 

= en cas de RCIU sévère, il peut s'instaurer une sorte de com- 
pétition entre les risques de la prématurité et les risques 
de souffrance fœtale, le but étant de faire naître l'enfant le 
plus tard possible mais avant que s'installe une défaillance 
avec hypoxie cérébrale. Selon les services, des décisions 
d'extraction commencent à se prendre entre 24 et 26 SA. 

Actuellement, on cherche le meilleur critère de décision et 

plusieurs paramètres sont discutés : 

— la variabilité à court terme (VCT) du RCF au monito- 
rage obstétrical informatisé ; 

— le Doppler ombilical (apparition d'un reverse flow); 

- le Doppler cérébral avec l'index cérébroplacentaire 
(cet index est plus performant que la biométrie pour 
établir un pronostic) ; 

— le Doppler veineux au niveau du ductus venosus (canal 
d'Arantius) ; 

— en cas de RCIU sévère, les anomalies de la VCT et du 
ductus venosus sont a peu pres simultanées ; 

— l'importante étude TRUFFLE (Trial of umbilical and fetal 
flow in Europe) de 2016 semble montrer que le meilleur para- 
metre serait l'apparition d'anomalies dites tardives du flux 
dans le ductus venosus (onde a nulle ou reverse flow). C'est 
le paramètre qui prédit le mieux la MIU, indépendamment 
de l'âge gestationnel. C'est aussi avec ce critère d'extraction 
quon obtient les meilleurs résultats pour la survie sans déficit 
moteur ou neurosensoriel. En pratique, la décision implique 
toujours plusieurs facteurs dont l'âge gestationnel, les para- 
metres Doppler et biométriques, la discussion pluridiscipli- 
naire et le consentement parental. 


Biométrie des membres et organes foetaux 


On peut tout mesurer en échographie, mais c'est rarement utile. 
La surveillance échographique de dépistage doit automatique- 
ment comporter DBP + PC + CA + LE Il serait souhaitable d'y 
ajouter la LH, mais ce n'est pas encore entré dans la pratique. 
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Les autres mesures ne doivent pas étre systématiques, 
elles risquent d'introduire des inquiétudes inutiles et elles 
sont presque toujours avantageusement remplacées par le 
«coup d'œil», l'impression subjective de l'échographiste 
entraîné. Elles deviennent en revanche nécessaires : 
= pour confirmer une impression subjective; 
= en cas d'anomalie de croissance, globale ou segmentaire ; 
= en cas de dépistage d'une malformation ; 
= pour une datation tardive. 

Le tableau 7.10 résume quelques valeurs et rapports 
remarquables pour lesquels l'utilisation d'une table n'est pas 
nécessaire. 


Pôle céphalique 


Outre les paramètres de base (DBP et PC), on peut être 
amené à effectuer d'autres mesures : le cervelet et la grande 
citerne rétrocérébelleuse, le pont, le corps calleux, les ventri- 
cules latéraux, certaines parties de la face. 


Cervelet 


Diamètre transversal et diamètre antéropostérieur 

Le bon plan de coupe s'obtient à partir du plan du DBP en 
pivotant la sonde légèrement sur elle-même (fig. 7.1) réa- 
lisant ainsi la coupe cavo-thalamo-cérébelleuse (voir cha- 
pitre 6, fig. 6.38a à d). Si celle-ci ne peut pas être obtenue, 
une coupe coronale du cervelet peut être utilisée. 

Le diamètre transversal du cervelet se mesure entre les 
contours externes des deux lobes (fig. 7.10a) : cette mesure 
est précise et bien reproductible (tableau 7.11). De façon 
simple, on peut retenir que le 5° percentile correspond en 
millimètres au nombre de semaines d'aménorrhée. 

Le diamètre antéropostérieur d'un lobe cérébelleux se 
mesure entre le pédoncule cérébral et la surface convexe 
postérieure : ce diamètre est normalement égal à la moitié 
du diamètre transversal (fig. 7.10b). 

La croissance du cervelet, comme celle du cerveau (appré- 
ciée par la mesure du PC), est tardivement concernée par 
les troubles de croissance et ne subit pas les conséquences 
biométriques du «modelage » externe, comme le DBP en 
cas d'oligoanamnios, de présentation du siège, de compres- 
sion, etc. Elle est donc bien corrélée à l'âge foetal, au moins 
au 2° trimestre. Ensuite, un ralentissement de la croissance 
cérébelleuse devient un facteur très péjoratif. 


Vermis cérébelleux 

Le vermis cérébelleux se mesure à partir d'une coupe parfai- 
tement sagittale du pôle céphalique. On calcule la hauteur du 
vermis dans un axe parallèle à celui du tronc cérébral (fig. 7.11 
et tableau 7.12). Sur le même plan, on peut aussi calculer la cir- 
conférence et la surface du vermis. Lorsque la coupe sagittale 
n'est pas réalisable en 2D, il est parfois possible de la recons- 
truire en 3D (voir fig. 1.20a et fig. 6.39), mais alors les contours 
sont moins bien dessinés et la précision de la mesure plus aléa- 
toire. Il est préférable dans ce cas d'utiliser des courbes créées à 
partir d'une reconstruction 3D. 


Grande citerne rétrocérébelleuse 


La grande citerne rétrocérébelleuse (citerne cérébellomédul- 
laire postérieure ou cisterna magna) correspond à l'espace 
sous-arachnoïdien situé entre les hémisphères cérébelleux et 
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Tableau 7.10 Biométrie : mesures et rapports 
remarquables. 


Oreille externe 


Hauteur moyenne normale en millimètres = nombre de SA - 4 mm 
Limite inférieure en millimètres = nombre de SA - 10 mm 


Distance interorbitaire (DIO) 


DIO (moyen) en millimètres / DBP en millimètres = 0,47 (+ 0,03) 
Rapport 7 = hypertélorisme 
Rapport N = hypotélorisme 


Corne occipitale du ventricule latéral 


Largeur normale moyenne (niveau pariéto-occipitale interne) : 
6-9 mm 

Largeur normale maximale (niveau pariéto-occipitale interne) : 
10 mm 

10-12 mm: a surveiller 

12-15 mm: ventriculomégalie moyenne a explorer 

>15 mm: ventriculomégalie sévère 


Grande citerne rétrocérébelleuse 


Mesure antéropostérieure moyenne au niveau du vermis : 
— 2° trimestre :6 mm 

— 3° trimestre : 8 mm 

— mesure maximale : 13 mm 


Epaisseur des parties molles du cou 


Mesure sur une coupe cavo-thalamo-cérebelleuse : 
— avant 22 SA épaisseur maximale 5 mm 
— apres 22 SA épaisseur maximale 6 mm 


Cervelet 


5° percentile du diamètre transversal en millimètres : 
— au 2° trimestre = nombre de SA 

— au 7° mois = nombre de SA +2 mm 

—en fin de 3° trimestre = nombre de SA +4 mm 


Rein 


Longueur (hauteur) moyenne : 

— au 2° trimestre = nombre de SA +4 mm 

— au 3° trimestre = nombre de SA +5 mm 

— 5° percentile = nombre de SA 

Diamètre antéropostérieur du bassinet : <1 mm par mois de 
grossesse 


Clavicule 
Longueur = nombre de semaines +2 à 4 mm 
Fémur (LF) 


Rapport LF/DBP (après 17 SA) : 

— fémur un peu court si LF/DBP <65 % 
— fémur court si LF/DBP <55 % 
Rapport LF/pied : 

— fémur un peu court si LF/pied <90 % 
— fémur court si LF/pied <85 % 


Point d'ossification fémoral inférieur 


Absent avant 32 SA 
>3 mm après 36 SA 
> 7 mm après 38 SA 


l'écaille occipitale. Elle se mesure sur la coupe cavo-thalamo- 
cérébelleuse entre le vermis et le bord interne de l'os occipital 
ou elle ne devrait pas dépasser 10 mm (voir aussi chapitre 6, 
Encéphale, coupes transversales et fig. 6.389, et chapitre 8, 
Anomalies de la fosse cérébrale postérieure). 








Fig. 7.10 Mesure du cervelet. a. 22 SA. Coupe cavo-thalamo-céré- 
belleuse. Mesure du diamètre transversal du cervelet (Céréb). 1 : corne 
frontale; 2 : cavum du septum pellucidum; 3 : thalamus; 4 : pédoncule 
cérébral; 5 : grande citerne rétrocérébelleuse. b. Diamètre transversal 
du cervelet (Céréb) et antéropostérieur (+). pc : pédoncules cérébraux. 


Pont cérébral 


Le pont cérébral (anciennement protubérance annulaire) est 
compris entre le bulbe (ou moelle allongée) et le mésencé- 
phale (voir fig. 6.40b et c). Il peut se mesurer sur une coupe 
sagittale du pôle céphalique, en avant du cervelet dans le 
sens antéropostérieur (fig. 7.12 et tableau 7.13). Ce sont 
essentiellement des valeurs basses qui devront alerter. 


Corps calleux 


La longueur du corps calleux se mesure sur une coupe 
sagittale stricte du pôle céphalique entre le bord externe 
de la partie la plus antérieure, au niveau du genou, et le 
bord externe de la partie la plus postérieure, au niveau du 
splenium, (fig. 7.13 et tableau 7.14). Son épaisseur peut 
s'apprécier au niveau du genou sur une coupe frontale 
antérieure passant par le cavum du septum pellucidum. 
L'exploration en mode volumique triplan peut faciliter 
la mesure. 
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Tableau 7.11 Mesures du Diamètre transversal du 
cervelet (DTC) selon l'âge gestationnel (SA). 


À DTC (mm) 5e p | 50° p | 95° p 
18 16,5 18,5 21 
19 17,5 20 22 
20 18 21 23,5 
21 19,5 22 25 
22 20,5 23 27 
23 22 25 28 
24 23 26,5 29 
25 25 28 31 
26 26 29 32,5 
27 27 31 34 
28 29 SE 36 
29 30 34 37 
30 31,5 36 39 
31 33 375 41 
32 35 395 43 
33 37 41 45 
34 39 43 48 
35 39,5 44 50 
36 41 44,5 52 
37 42,5 45,5 53 
38 43 47 54 
39 43,5 47,5 55 
40 44 48,5 57 


Adapté des travaux de Snidjers RIM, Nicolaides K. Fetal biometry at 

14-40 week's gestation. Ultrasound Obstet Gynecol 1997; 4 : 34-48; 

Chang CH, et al. Three dimensional ultrasound in the assessment of fetal 
cerebellar transverse and antero-posterior diameters. Ultrasound Med Biol 
2000; 26 : 175-82; Goldstein |. Cerebellar measurements with ultrasonography 
in the evaluation of fetal growth and development. Am J Obstet Gynecol 1987; 
156 : 1065-9; Vinkesteijin ASM. Fetal transverse measurements in normal 

and reduced fetal growth. Ultrasound Obstet Gynecol 2000; 15 : 47-51; 
Dell'Oro M. Mémoire pour l'obtention du DIU d'échographie en gynécologie 

et obstétrique 2010. Courbes du CPDPN de Lille. 


Ventricule latéral 


Pour le dépistage, l'évaluation subjective du ventricule laté- 
ral le plus éloigné de la sonde est habituellement suffisante. 
En revanche, en cas d'aspect inhabituel, la mesure des deux 
ventricules est nécessaire. La technique de mesure et les 
dimensions normales ont été détaillées au chapitre 6 (voir 
fig. 6.25a) et au chapitre 8 (voir Ventriculomégalie). 


Biométrie de la face 


En présence d'une suspicion de dysmorphie faciale ou en cas d'an- 
técédents, certaines structures de la face peuvent être mesurées. 


Distance interorbitaire et diamètre de l'œil 
Les anomalies de position et de dimension des orbites sont 
souvent évidentes en coupe transversale de la face (voir 
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Fig. 7.11 Mesure du vermis cérébelleux. 25 SA. Coupe sagittale du 
pôle céphalique. La hauteur du vermis (+) est mesurée parallèlement 
au tronc cérébral. 1 : corps calleux; 2 : cavum du septum pellucidum; 
3 : thalamus; 4 : mésencéphale; 5 : pont. 


Tableau 7.12 Hauteur du vermis (échographie 2D) 
selon l'âge gestationnel (SA). 


Vermis hauteur 


= Gain) 5° p 50° p 95° p 
21 10 11 13 
22 11 12 14 
23 11,5 13 15 
24 12 13,5 15,5 
25 13 14 16 
26 13,5 15 16,5 
27 14,5 16 17 
28 15,5 17 18 
29 16 17,8 18,8 
30 16,5 18 ILES 
31 17,5 19 21 
32 18 19,5 22 
33 18,5 21 23 
34 19 215 23,5 
35 19,5 23 24 
36 20 22,5 25 


Adapté des travaux de Malinger A, et al. The cerebellar vermis normal 
development as shown by transvaginal ultrasound. Prenat Diagn 2001; 21 : 
687-92; Pogliani L, et al. Height of the fetal cerebellar vermis and gestational 
age of birth. Ultrasound Obstet Gynecol 2008; 31 : 401-5; Mirlesse V, 

et al. Ultrasonography of the fetal brainstem : a biometric and anatomical, 
multioperator, cross-sectional study of 913 fetuses of 21-36 weeks of 
gestation. Prenat Diagn 2010; 30 : 739-45, Dell'Oro M. Mémoire pour 
l'obtention du DIU d'échographie en gynécologie et obstétrique 2010. 
Courbes du CPDPN de Lille. 
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Fig. 7.13 Mesure du corps calleux. 25 SA. Coupe sagittale du pôle 
céphalique. Le corps calleux est mesuré dans sa longueur (+) du 
genou au splenium. 1 : cavum de septum pellucidum; 2 : mésencé- 
phale; 3 : pont; 4 : vermis; > : V4. 


Fig. 7.12 Mesure du pont. 28 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique 
centrée sur la fosse cérébrale postérieure. Le pont est mesuré dans 
un axe antéropostérieur (+), perpendiculaire au tronc cérébral (ligne 
pointillée), en avant du cervelet (C) au niveau où la face antérieure est 
la plus convexe (niveau ou la mesure est la plus grande). 


r = r = a x m = A : = Tom A 
FA ANTAKLRARANRNACTAFKI: 1 å A NII ANAHNAT Cg Fh \ if s V, | wT TIC | f Al as 


Corps calleux mm: 


— longueur/ 

ju ok n a - , épaisseur 5° p 50° p 95° p 
SA 

re 8 1911 2016 
24 7,5 9 9,5 22 21,5/1,8 2255/2 2375/272. 
26 8,5 10 11 24 26,5/1,9 27 12,1 29/2 ,2 
28 95 11 12 26 30/1,9 31,5/2,1 332,5 
30 10 11,5 12,5 28 32/1,9 34,5/2,2 36,5/2,6 
32 11 12,5 14 30 37/2 38,5/2,4 3915/2, 
34 11,5 13,5 15,5 32 38,5/2 40,5/2,7 42,5/3,4 

| Adapté des travaux de Achiron R, et al. Development of the human fetal | | 34 21522 42,5/2,7 43,5/3,4 


pons : in utero ultrasonographic study. Ultrasound Obstet Gynecol 2004; 

24 : 506-10; Mirlesse V et al. Ultrasonography of the fetal brainstem : a 
biometric and anatomical, multioperator, cross-sectional study of 913 fetuses 
of 21-36 weeks of gestation. Prenat Diagn 2010; 30 : 739-45. 


..10 et chapitre 9, Anomalies oculo-orbitaires) et plus 
encore si on peut obtenir une bonne image 3D-4D (voir 
et i .7a, b, d et e). 


Ta mesure de la a interorbitaire (DIO) se pratique 
habituellement entre les centres des deux cavités orbitaires 
(fis t) et sinterpréte par rapport au DBP: 

DIO/DBP = 0,47 + 0,03 (soit, en gros, 45 à 50 % du DBP) 

L'augmentation du rapport définit l'hypertélorisme, la 
diminution du rapport traduit l'hypotélorisme dont la forme 
majeure réalise la fusion complète des orbites ou cyclopie 
(voir tableau 7.10 et voir cha , Anomalies oculo-orbi- 
taires). Il existe aussi des tables de mesure de la distance 
oculaire externe (DOE), calculée entre les contours externes 


18 : 343-7. 


Adapté des travaux de Achiron R, et al. Development of the human fetal 
corpus callosum : a high-resolution, cross-sectional sonographic study. 
Ultrasound Obstet Gynecol 2001; 


sont placées au centre des orbites. Noter les cristallins bien visibles (=> 





Fig. 7.14 Mesure de la distance interorbitaire. 29 SA. Les marques 
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Tableau 7.15 Distance interorbitaire (DIO) externe : 
50° percentile selon l'âge gestationnel (SA). 






12 15 
14 20 
16 25 
18 28 
22 37 
24 40 
26 45 
28 47 
30 50 
32 52 
34 54 
36 56 
38 58 


Adapté de Mayden KL, et al. Orbital diameters : a new parameter for prenatal 


diagnosis and dating. Am J Obstet Gynecol 1982; 144 : 289. 


des orbites, mais l'utilité de la mesure isolée nous paraît 
faible (tableau 7.15). 

Le diamètre de l'œil peut être mesuré en cas de dysmorphie 
faciale et compléter ainsi le bilan à la recherche d'une éventuelle 
microphtalmie (tableau 7.16). Le globe oculaire est régulière- 
ment sphérique et il peut être mesuré indifféremment dans son 
diamètre antéropostérieur ou son diamètre transversal. 


Os propres du nez (OPN) 

L'hypoplasie des os du nez (OPN) est un élément de la dys- 
morphie faciale de la trisomie 21. La mesure des os propres 
du nez s'effectue sur le profil strict (coupe sagittale de la 
face), en position médiane sur la zone d'accolement des deux 
os, formant une ligne échogène dans la racine du nez, partant 
du bas de l'os frontal dont elle n'est pas toujours nettement 
séparée (voir fig. 6.8a). Les calipers sont placés aux deux 
extrémités (fig. 7.15). Prudence néanmoins car : mesure dif- 


Tableau 7.16 Diamètre oculaire : 50° percentile 
selon l'âge gestationnel (SA). 





15 6 
18 g 
22 12 
25 13 
28 15 
32 17 
36 18 


Adapté de Romero R, et al. Prenatal diagnosis of congenital anomalies. 
Appleton et Lange; 1988, p. 83. 
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ficile, variations ethniques (hypoplasie nasale chez 9 % des 
Afro-Caribéens), petite longueur avec erreur relative impor- 
tante et enjeu important. Mais, une hypoplasie marquée (os 
propres absents ou inférieurs à 2,5 mm) est hautement signi- 
ficative au 2° trimestre (tableau 7.17, et voir chapitre 16, Os 
propres du nez et Trisomie 21 : échographie et dépistage). 


Oreille externe 

La mesure de l'oreille externe a été proposée dans le cadre du 

dépistage des anomalies chromosomiques mais, isolément, c'est 

un élément peu discriminant. La hauteur de l'oreille est mesurée 

sur une coupe tangentielle au pariétal ou plus sûrement en coupe 

frontale 2D ou 3D (voir fig. 6.16a et b) avec comme valeurs : 

= valeur moyenne normale = nombre de semaines - 4 mm 
(+ 2mm); 

= valeur suspecte d'hypoplasie si < nombre de semaines - 
8 mm. 


Autres mesures céphaliques 

En cas de suspicion de dysmorphie faciale ou d'anomalie 

syndromique, le bilan pourra être complété par le calcul de : 

= l'angle frontomaxillaire osseux formé par un axe tan- 
gentiel à l'os frontal et un axe tangentiel au palais. La 
sonde est idéalement parallèle à l'os propre du nez. Chez 
un fœtus normal l'angle moyen est de 84°. Cet angle est 
augmenté en cas de trisomie 21. On peut mesurer aussi 





Fig. 7.15 Mesure des os propres du nez. Noter que la limite os 
frontal/os propres du nez est nette (—) permettant un positionnement 
aisé du marqueur supérieur. 


Tableau 7.17 Os propres du nez (OPN) : limite 
inférieure et moyenne selon l'âge gestationnel 
(SA). 





20 5,5 7,5 
22 6 8 
24 7 975 
28 8 11 
30 8 11,5 
32 8 12 
34 8 125 


Adapté de Guis Ę et al. Ultrasound evaluation of the length of the fetal nasal 
bones throughout gestation. Ultrasound Obstet Gynecol 1995; 5 : 304-7. 
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l'angle facial supérieur et l'angle facial inférieur (voir 
fig. 6.9a et b, chapitre 9, Anomalies du profil foetal et du 
nez et chapitre 16, Os facial frontomaxillaire) ; 

= la largeur du maxillaire supérieur et/ou de la mandibule, 
d'un bord externe osseux a l'autre a 10 mm de profondeur 
par rapport au bord antérieur (fig. 7.16). La valeur nor- 
male se situe entre 20 et 25 mm au 2° trimestre, entre 25 
et 30 mm au 3° trimestre; 

= la longueur du philtrum ou sillon nasolabial mesuré 
de la base de la columelle (extrémité inférieure du sep- 
tum nasal) à la lèvre supérieure. La valeur moyenne est 
de 5,4 mm a 22 SA, 7 mm a 30 SA. 


Thorax et cou 
Coeur 


L'étude biométrique du cœur est accessoire en regard de 
l'étude morphologique : axe et position dans le thorax, 
symétrie des cavités droites et gauches, croix du cœur et 
décalage des insertions mitrale-tricuspide. Les mesures 
du cœur ne sont pas évoquées dans la plupart des RPC, en 
dehors d'un examen de diagnostic spécialisé. À titre indi- 
catif, on retiendra cependant quelques paramètres parfois 
utiles : 
= sur une coupe des quatre cavités en plaçant le septum 
interventriculaire perpendiculairement à l'axe du fais- 
ceau ultrasonore (fig. 7.17; voir aussi chapitre 12, Écho- 
cardiographie fœtale pathologique), et de préférence en 
fin de diastole, on peut mesurer le diamètre transverse 
des ventricules (sous la valve auriculoventriculaire) et 
l'épaisseur du septum interventriculaire : 
— le diamètre transverse interne du ventricule gauche 
(VG) passe de 4 à 15 mm, de 17 à 40 semaines, 
- le diamètre transverse interne du ventricule droit 
(VD) passe de 4 à 18 mm, de 17 à 40 semaines (il 





Fig. 7.16 Mesure de la largeur du maxillaire supérieur. 33 SA. 
Coupe transversale passant au niveau du maxillaire supérieur. La 
mesure de la largeur du maxillaire (+) est prise entre les bords osseux 
externes à 10 mm de profondeur (---»). Le cône d'ombre aide à repérer 
la limite externe du massif osseux. 


s'agit du diamètre maximal mesuré sous la valve 
auriculoventriculaire), 

— le rapport VD sur VG est proche de 1 (avec parfois une 
légère prédominance droite physiologique), 

— l'épaisseur du septum interventriculaire passe de 1 
à 4 mm et cette épaisseur doit rester identique à celle 
de la paroi du ventricule gauche; 

= sur la coupe du croisement des gros vaisseaux peuvent 

s évaluer (voir fig. 6.64) : 

— le diamètre interne de l'aorte, dans sa partie initiale 
(mesuré idéalement au niveau de la valve sigmoide 
quand elle est fermée), qui passe de 3 mm (18 SA) 
à 8 mm (40 SA), soit environ, 1 mm par mois de 
grossesse ; 

— le diamètre interne du tronc de l'artère pulmonaire 
(mesuré idéalement au niveau de la sigmoïde quand 
elle est fermée) qui passe de 3 mm (18 SA) à 9 mm 
(40 SA), soit 0,5 à 1 mm de plus que l'aorte; 

— le diamètre interne du canal artériel qui mesure 
2,5 mm à 22 SA, 4 mm à 32 SA et 5 mm à terme. 


Poumons 


La biométrie pulmonaire pourrait être intéressante à éva- 
luer afin de rechercher une hypoplasie pulmonaire ou pour 
affiner l'étude d'un nanisme, mais sa réalisation est diffi- 
cile, tributaire de la position fœtale (le poumon distal sur 
un fœtus en position transverse est mal visible), des côtes 
(créant de multiples cônes d'ombre) et du thymus (à ne pas 
intégrer dans la mesure). Au total, il s'agit d'une mesure peu 
reproductible, opérateur-dépendant nécessitant une bonne 
expérience de la pathologie pulmonaire. 

On peut calculer la circonférence thoracique (CT) qui se 
mesure sur une coupe transversale basse au niveau du plan 
des quatre cavités cardiaques. Il existe des tables spécifiques 
(tableau 7.18) mais il est plus simple de comparer cette cir- 
conférence à celle de l'abdomen (CA) : le rapport CT/CA 
doit être de l'ordre de 90 % (+ 10 %). 





Fig. 7.17 Mesure du septum interventriculaire. 27 SA. Le Doppler 
couleur permet de bien souligner les parois du septum interventricu- 
laire dont on peut mesurer l'épaisseur (+). 
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Tableau 7.18 Circonférence thoracique (CT) selon 
l'âge gestationnel (SA). 





18 80 110 135 
20 100 130 155 
22 120 145 175 
24 135 165 190 
26 155 180 210 
28 175 200 230 
30 190 220 245 
32 210 235 265 
34 230 255 280 
36 245 275 300 
38 265 290 320 
40 280 310 335 


Adapté de Chitkara U, et al. Prenatal sonographic assessment of the fetal 
thorax : normal values. Am J Obstet Gynecol 1997;156 : 1069. 


On peut également mesurer la surface du poumon droit 
et celle du poumon gauche sur cette méme coupe des quatre 
cavités soit en multipliant deux diamètres perpendiculaires 
soit en traçant de façon manuelle les contours pulmonaires, 
ce qui semble plus précis (fig. 7.18 et tableau 7.19). L'évalua- 
tion directe de la surface pulmonaire est néanmoins difficile 
et peu reproductible. 

Les équipes spécialisées dans la prise charge des her- 
nies de coupole diaphragmatique ont proposé d'évaluer le 
volume pulmonaire de façon indirecte par un «curieux » 
rapport, le lung over head ratio (LHR), soit surface pulmo- 
naire/périmètre céphalique (fig. 7.19 et voir fig.11.14), dont 
la justification était de corriger l'effet de l'âge gestationnel 
sur le volume pulmonaire (tableau 7.20). Dans l'évaluation 
du pronostic des hernies de coupole on utilise le rapport 





Fig. 7.18 Mesure de la surface pulmonaire. Poumon droit : calcul 
par les diamètres. Poumon gauche : calcul par trace manuelle. 


: biométrie, étude fonctionnelle et doppler 
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Tableau 7.19 Mesure moyenne de la surface 
pulmonaire en millimètres carrés (mm?) par 
semaines d'aménorrhée. 





18 160 / 230 
20 220 / 320 
22 290 / 430 
24 360 / 540 
26 430 / 650 
28 500 / 750 
30 550 / 830 
32 600 / 900 


Adapté de Peralta C, et al. Assessment of lung area in normal fetuses at 
12-32 weeks. Ultrasound Obstet Gynecol 2005; 26 : 718-24. 


LHR observé/attendu (voir fig. 11.15 et 11.16) qui est indé- 
pendant de l'âge gestationnel. 


Remarque 


Le site Internet perinatology.com propose un calculateur de ces 
différents paramètres pulmonaires. 


On peut enfin évaluer directement un volume pulmo- 
naire en mode 3D mais il s'agit là aussi d'une mesure dif- 
ficile qui est avantageusement remplacée par l'estimation 
du volume des deux poumons en IRM (tableau 7.21, et voir 
fig. 11.20). 


Thymus 


La largeur du thymus est mesurée sur une coupe transver- 
sale du thorax passant au niveau des trois vaisseaux (aorte, 
artère pulmonaire et veine cave supérieure), perpendiculai- 
rement à une ligne passant par le centre du sternum et celui 
de la vertèbre du même niveau (voir fig. 6.79). 

À ce niveau, on peut aussi calculer le périmètre du thy- 
mus (tableau 7.22) ou plus facilement établir un ratio entre 
la mesure antéropostérieure du thymus et la mesure anté- 
ropostérieure du médiastin intrathoracique (ratio thymus- 
thorax) proposé par Chaoui qui reste constant tout au long 
de la grossesse avec une valeur moyenne de 0,44 (fig. 7.20). 
Absence, hypoplasie, hypertrophie ou involution du thymus 
peuvent ainsi être suspectées. 


Thyroïde 

On mesure la largeur de la thyroïde ou le périmètre de la 
thyroïde (à l'aide de l'ellipse) sur une coupe transversale du 
cou. L'abord antérieur du cou foetal est en général impos- 
sible, sauf en cas de déflexion de la tête. L'abord est donc 
généralement plus ou moins latéral. Un assez fort grossis- 
sement est nécessaire. Il faut s'efforcer d'être orthogonal 
au rachis, ce qui se traduit par une vertèbre symétrique. 
La trachée en avant est un point de repère important et il 
faut descendre en dessous du cartilage cricoïde qui forme 
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Fig. 7.19 Calcul du LHR du poumon droit. 26 SA. a. La surface 
pulmonaire est calculée selon la méthode des diamètres (590 mm?). 
b. Le périmètre crânien est mesuré a 230 mm. Le LHR calculé est donc 
de 2,56, ce qui est une valeur normale, moyenne pour 26 SA. 


S a| on | ag e aestationnel (SA) 





LHR moyen 
A 


Poumon gauche/droit 
j F The 1,4/ 2,1 j 
24 1,6/ 2,4 
26 1,7 / 2,6 
28 1,8 / 2,8 
30 1795279 
32 21/3 


Adapté de Peralta C, et al. Assessment of lung area in normal fetuses at 
12-32 weeks. Ultrasound Obstet Gynecol 2005; 26 : 718-24. 





* surface pulmonaire/périmètre céphalique 





Poumons 





| 3 
SA Volume total (cm?) 
22 21 
28 42 
32 60 
Terme 107 
Tableau 7.22 N lesure le la laraeu dt 
rimeti u thymus en millin re 
en percentiles selon l'âge gestationne 
Thymus Largeur / Largeur / Largeur / 
(mm) Périmètre Périmètre Périmètre 
SA De p 50e p 95e p 
22 11/28 17,5 /49 24/ 70,5 
28 17 / 45,5 24/67 30,5 / 88 
32 24/57 30,5/78,5 34,5 / 100 


Adapté des travaux de Zalel Y et al. The development of fetal thymus : an in 
utero sonographic evaluation. Prenat Diagn 2002; 22 : 114-7; Cho JY, et al. 
Diameter of normal fetal thymus on ultrasound. Ultrasound Obstet Gynecol 
2007200570 





Mesure antéro- 


Fig. 7.20 Mesure du ratio thymus-thorax. 1. 
postérieure du thymus. 2. Mesure antéropostérieure médiastinale 
intrathoracique. 


un «C» anéchogène derrière la trachée. Le bon plan est 
validé par une lumière trachéale bien ronde et les vais- 
seaux carotidiens de chaque côté de la thyroïde (fig. 7.21 et 

Pour le dépistage, on retiendra plus simplement que la 
thyroïde normale n'est pas plus large que la vertèbre visible 
derrière elle. 
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Fig. 7.21 Mesure de la largeur de la thyroide. 20 SA. Coupe trans- 
versale du cou, foetus en décubitus. La trachée (1) arrondie permet 
de repérer le niveau de mesure (+) de la thyroïde. Latéralement, les 
pédicules vasculaires du cou (2). V : vertèbre cervicale. 


23 Thyroïde : largeur et périmètre selon 
ige gestationnel (SA). 


Thyroïde Largeur/Périmètre Largeur/Périmètre 
A S 50° p game 

22 Er 16 / 37 g 
28 15/33 20/47 
32 17/40 22/57 


Adapté des travaux de Bernardes LS, et al. Nomograms of fetal thyroid 
measurements by 2-dimensional sonography. J Clin Ultrasound 2008; 

36 : 193-9; Gietka-Czernel M, et al. Fetal thyroid in two-dimensional 
ultrasonography : nomograms according to gestational age and DBParietal 
diameter. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol 2012; 162 : 131-8; vaare E. 
lige B de la thyroïde fœtale (wı rg/bo 


df). 


Scapula (omoplate), clavicule et côtes 


Ces mesures n'ont pas d'intérêt en dépistage (voir fig. 6.113). 
Elles seront en revanche utiles pour le er de cer- 
taines pathologies squelettiques (voir chapitre 15) : 


= la longueur de la scapula entre son 1 angle cranial et 
sa pointe caudale est en moyenne de 18 mm a 22 SA, 
de 23 mm a 28 SA, et de 27 mm a 32 SA; 

= la longueur de la clavicule est en moyenne égale au 
nombre de semaines + 2 à 4 mm, et suit une croissance 
régulière (1 mm par semaine) tout au long de la grossesse. 
Ainsi à 22 SA, la valeur mogra est de 24 mm, à 28 SA 
de 30 mm, à 32 SA de 34 mm (fig. 7.22); 

= la longueur d'une côte est à 22 SA en moyenne de 40 mm, 
à 28 SA de 50 mm, à 32 SA de 60 mm. C'est la côte proxi- 
male qui est mesurée sur une coupe transversale du thorax 
au niveau des quatre cavités du cœur en traçant la courbe 
de la côte avec les marques électroniques de la région 
latérovertébrale jusqu à la partie antérieure du thorax 
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Fig. 7.22 Clavicule. 21 SA. Coupe thoracique haute et oblique visua- 
lisant une clavicule mesurée dans sa longueur (+). T1 : 1" vertèbre 
thoracique avec la portion proximale de la 1" côte; EpH : épiphyse 
humérale; P : poumon. 





Fig. 7.23 Mesure de la longueur d'une côte. 34 SA. Traçage de la 
courbe électronique. 


Abdomen 
Reins 


La mesure des reins est assez facile à partir de 18 semaines 
par voie abdominale parfois plus tôt avec la sonde vaginale 
(voir fig. 4.19). Quatre paramètres sont intéressants : 
= la longueur du rein (ou hauteur) mesurée sur une > coupe 
pec a ou frontale entre les deux pôles (fig. 7.24 et 
1bleau 7.24). Les marques de mesures sont placées sur la 
face interne de la capsule rénale, mais le pôle supérieur est 
souvent caché derrière les côtes et, à ce niveau, la surré- 
nale peut constituer une source d'erreur. On peut retenir 
que longueur du rein est habituellement égale ou supé- 
rieure à 1 mm/semaine d'âge (en moyenne = nombre de 
semaines + 4 mm). Les variations sont cependant très 
larges et ce paramètre est donc inutilisable pour évaluer 
l'âge gestationnel. Un « petit rein » mesure 5 mm de moins 
que le nombre de semaines. À l'opposé, un «grand rein» 
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Fig. 7.24 Mesure de la longueur du rein. 35 SA. Coupe longitu- 
dinale du rein gauche. Mesure (+) entre le pôle supérieur et le pôle 
inférieur du rein. E : estomac. 


Tableau 7.24 Rein : longueur (L) selon l'âge 
gestationnel (SA). 






20 16,5 20 24,5 


22 20 23,5 28,5 
24 22,5 27 32,5 
26 25,5 30 36 
28 28 33 40 
30 30 36 43,5 
32 32 38 46 
34 34 40 48 
36 36 41,5 50 
38 37,5 43 52 


Adapté de Gloor JM, et al. Fetal renal growth evaluated by prenatal 
ultrasound examination. Mayo Clin Proc 1997; 72 : 124-9; Chitty LS, 
Altman DG. Charts of fetal size : kidney and renal pelvis measurements. 
Prenat Diagn 2003; 23 : 891-97; Van Vuuren SH, et al. Size and volume 
charts of fetal kidney, renal pelvis and adrenal gland. Ultrasound Obstet 
Gynecol 2012; 40 : 659-64. 


mesure 10 à 15 mm de plus que le nombre de semaines 
d'aménorrhée; 

= la mesure du diamètre antéropostérieur du rein 
(fig. 7.25 et tableau 7.25) est privilégiée par certains mais 
ne semble pas apporter plus de renseignements que la 
mesure de la hauteur rénale; 

= la circonférence rénale (sur la coupe transversale) peut 
être mesurée et comparée à la circonférence abdominale. 
Ce rapport est d'environ 0,30 et il est constant tout au 
long de la grossesse. Il peut être utile de l'évaluer en cas 
de suspicion de néphromégalie. 

= l'épaisseur du bassinet est mesurée dans un axe anté- 
ropostérieur sur une coupe transversale au niveau du 





Fig. 7.25 Mesure du diamètre antéropostérieur du rein et de 
l'épaisseur du bassinet. 34 SA. Coupe transversale de l'abdomen, 
dos en avant, passant par le hile des reins où les bassinets, anécho- 
gènes, sont mesurés dans un axe antéropostérieur (1 et 2). L'épaisseur 
des reins est également mesurée dans ce même axe (+). 


Tableau 7.25 Rein : diamètre antéropostérieur (AP) 
selon l'âge gestationnel (SA). 






22 11 14 17 
28 15 18 23 
32 17 21 26 


Adapté de Van Muuren SH, et al. Size and volume charts of fetal kidney, renal 
pelvis and adrenal gland. Ultrasound Obstet Gynecol 2012; 40 : 659-64. 


hile (fig. 7.25). La valeur seuil pour parler de dilatation 
et la signification de cette dilatation sont très discutées. 
Il nous paraît pratique de retenir la valeur de 1 mm par 
mois de grossesse (4-6 mm au 2° trimestre, 7-9 mm au 
3° trimestre) pour définir la dilatation pyélique (pyé- 
lectasie) et donc pratiquer une étude morphologique 
détaillée (recherche de «petits signes» d'anomalie chro- 
mosomique) puis poursuivre une surveillance pré- et 
postnatale (voir chapitres 14 et 16). 


Vessie 


La vessie est rarement mesurée, sauf pathologie évidente. 
En réplétion maximum, elle a une forme de poire renversée 
dont la pointe inférieure est mal visible dans le pelvis (voir 
fig. 6.108b). La partie supérieure ne dépasse pas la hauteur 
ombilicale. 

Le paramètre le plus utilisé est la hauteur vésicale. Les avis 
sont partagés pour établir un seuil pathologique (voir cha- 
pitre 14, Grande vessie). On peut retenir comme préoccupante : 
= au l‘ trimestre, une hauteur vésicale supérieure ou égale 

à 7 mm, ou encore à plus de 10 % de la longueur cranio- 

caudale ou LCC (seuil à partir duquel on devrait discuter 

une recherche d'anomalie chromosomique); 
= au 2° trimestre, plus de 30 mm; 
= au 3° trimestre, plus de 50 mm. 

On peut aussi utiliser, aux 2° et 3° trimestres, le seuil «âge 
en SA + 12 mm». 

La paroi vésicale est fine et son épaisseur ne dépasse pas 
2 mm. 
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Foie 

Une hépatomégalie franche est facilement repérée par 
l'abaissement de la veine ombilicale et du sinus porte qui 
attire l'attention dès la mesure de l'abdomen. La mesure 
du foie est de réalisation plus difficile car la face inférieure 
se différencie parfois mal de la masse intestinale (fig. 7.26 
et tableau 7.26). Elle se fait dans un plan de coupe sagittal 
ou frontal au niveau du lobe droit où on calcule la hauteur 
hépatique entre le sommet du dôme diaphragmatique et le 
bord inférieur du foie. Cette mesure est rarement utile mais 
elle peut être un paramètre intéressant à surveiller dans 
l'évolution d'une infection fœtale. 


Membres 


La mesure des os longs, en dehors du fémur et - dans une 
moindre mesure — de l'humérus, sera surtout réalisée en 





Fig. 7.26 Mesure de la hauteur du foie. 33 SA. Coupe frontale. 
Hauteur mesurée à 47 mm. 


Tableau 7.26 Foie : hauteur (H) selon l'âge 
gestationnel (SA). 


| Foie H 

sa (mm) 5° p 50° p 95° p 
22 22 28 34 
24 25 31 38 
26 28 35 42 
28 31 39 46 
30 34 42 50 
32 37 45 53 
34 40 47 56 
36 41 50 60 
38 43 52 63 
40 45 54 64 


Adapté de Roberts AB, et al. Fetal liver length in normal and isoimmunized 
pregnancies. Am J Obstet Gynecol 1989;161 :42-6; Tongprasert F Normal 
lenght of the fetal liver from 14 to 40 weeks of gestational age. J Clin 
Ultrasound 2011; 39 : 74-7. 
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cas de suspicion de nanisme. Après s'être assuré de la pré- 

sence des deux os des avant-bras et des jambes, on peut ainsi 

mesurer : 

= la diaphyse du radius et la diaphyse de l'ulna (ancienne 
dénomination : cubitus) : l'ulna est plus longue et sera 
mesurée de préférence, le radius est en léger décalage dis- 

tal par rapport à l'ulna (voir fig. 6.117); 
= la diaphyse du tibia et la diaphyse de la fibula (ancienne 

dénomination : péroné) : elles ont des longueurs très voi- 

sines avec un tibia légèrement plus long (1 mm) et plus 

épais (voir fig. 6.118). 

Il existe des tables (tableaux 7.27 et 7.28) correspondant 
à ces différentes mesures, mais les anomalies de proportion 
des membres sont généralement évidentes dès l'inspection. 
On peut plus simplement retenir que : 
= l'humérus est plus court de 5 à 10 % que le fémur (à partir 

de 4 mois); 
= l'ulna est plus courte de 5 à 10 % que l'humérus; 
= Le tibia et la fibula sont plus courts de 10 à 15 % que le 

fémur. 

La longueur du pied peut se mesurer sur un profil 
pied-cheville ou, mieux, sur une coupe frontale de la plante 
du pied entre le talon et le premier ou le deuxième orteil 
(fig. 7.27). Cette mesure a été utilisée de longue date par les 
anatomopathologistes pour la datation des embryons et des 
fœtus en première partie de grossesse (tableau 7.29). Elle est 
moins utile pour l'évaluation de la croissance. 

Le rapport fémur/pied peut être calculé : il est voisin 
de 1. Inférieur à 0,90, il devient suspect et fait partie des 
petits signes d'appel de trisomie 21 (voir chapitre 16, Mar- 
queurs faibles en fin de premier trimestre). 

Concernant les points d'ossification, on s'intéressera 
essentiellement aux points d'ossification fémoral épiphysaire 
inférieur (correspondant au point de Béclard en radiologie) 
et tibial supérieur (point de Todt) dont on notera la présence 
ou l'absence, et la taille. Il s'agit de paramètres de maturité 
osseuse, plus ou moins bien corrélés avec l'âge fœtal (voir 
tableau 7.10) et avec la maturité pulmonaire (voir plus loin). 
La dimension de ces deux points est assez bien corrélée avec 
la stature (longueur fémorale) et leur apparition est un peu 
plus précoce chez les filles. Le mode 3D osseux et surtout le 
scanner osseux 3D montrent également de bonnes images 
de l'ossification des membres (voir chapitre 15, Pathologie 
du squelette) : 
= le point fémoral inférieur est repéré sur une coupe fron- 

tale dégageant bien l'extrémité inférieure du fémur, sié- 

geant en dedans et un peu distal par rapport à l'extrémité 
inférieure de la diaphyse. Ce point apparaît entre 31 et 

36 semaines et il est présent 9 fois sur 10 après 32 SA, 

avec un diamètre croissant de 3 à 8 mm (fig. 7.28 et voir 

fig. 6.119b) ; 

= le point tibial supérieur siège au-dessus de l'extrémité 
diaphysaire supérieure du tibia : il apparaît plus tard, 
entre 34 et 39 semaines en moyenne et il est plus petit que 
le point fémoral. Les deux points peuvent se voir simul- 
tanément sur une coupe frontale du genou au-dessus et 
au-dessous de la rotule (voir fig. 6.119a); 

= au niveau du pied, le point d'ossification calcanéen 
apparaît vers 24 à 26 SA, et le point d'ossification du talus 

(astragale) vers 26 a 28 SA (voir fig. 6.121e). 
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Tableau 7.27 Diaphyse de l'ulna (L Ulna) 
et diaphyse du radius (L Rad) selon l'âge 
gestationnel (SA). 





12 3 7 1075 12 3 6,5 10 
13 55 9,5 14 13 5,5 9 12 
14 8,5 1275 17 14 8 1155 15 
15 11,5 1575 20 15 1075 14, 17,5 
16 14 18 225 16 13 117 20,5 
17 16,5 21 25 17 155 1975 23 
18 19 23,5 28 18 18 21,5 25,5 
19 21,5 26 30 19 20 24, 28 
20 24 28,5 33 20 22,5 26 30 
21 26,5 31 35 21 24 28,5 32,5 
22 28,5 . 33,2 31,3 22 26,4 30,5 34,5 
23 31 35,5 40 23 28,5 525 36,5 
24 33 37,5 41,5 24 30 34,5 38,5 
25 35 40 44 25 32 36 40 
26 37 41,5 46 26 33,95 38 42 
27 39 43,5 48 27 35 39,5 44 
28 41 45,5 50 28 37 41 45,5 
29 42,5 47,5 51,5 29 38 42,5 47 
30 44 49 53 30 5975 44 48,5 
31 46 50,5 55 31 41 45,5 49,5 
32 47,5 52 56,5 32 42 46,5 51 
33 49 53,5 58 33 43 48 52,95 
34 50,5 55 59.5 34 44,5 49 535 
35 515 56 60,5 35 45,5 50 59 
36 525 F575 62 36 47 515 56 
37 54 58,5 63,5 37 47,5 52,5 57 
38 DD: 60 64,5 38 48 53,5 58 
39 56 61 65,5 39 49 54 59 


40 57 62 66,5 40 49,5 55 59,5 


Adapté des travaux de Merz E, Grussner A, Kern F Mathematical modeling 
of fetal limb growth. J Clin Ultrasound 1989; 17 : 179-85; Exacoustos C, 
Rosati P Rizzo G, Arduini D. Ultrasound measurements of fetal limb bones. 
Ultrasound Obstet Gynecol 1991; 1 : 325-30; Chitty LS, Altman DG. 

Charts of fetal size : limb bones. BJOG 2002; 109 : 919-29; Romero R, 
Athanassiadis AP Sirtori M, Inati M. Fetal skeletal anomalies. In : Fleischer AC, 
et al. Eds. The principles and pratice of ultrasonography in obstetrics and 
gynecology. 4" ed. Appleton and Lange; 1991, p. 283. 


Tissu sous-cutané 
Tissu adipeux 


Les obésités fœtales dangereuses sont surtout les obésités 
asymétriques à prédominance troncale, donc abdomi- 
nales. L'essentiel de l'excès de volume fœtal provient de 
la graisse sous-cutanée et, dans ce cadre, l'épaisseur du 






Tableau 7.28 Diaphyse tibiale (L Tib) et 
diaphyse de la fibula (L Fib) selon l'âge 
gestationnel (SA). 






12 3,5 7 11 12 3 6 9,5 
13 5,5 95 13,5 13 5 8,5 12 
14 8 12 16,5 14 8 11 14,5 
15 10 14,5 19 15 10,5 14,5 17,5 
16 13 17 21,5 16 13,5 17,5 20 
17 155 20 24 17 16 20 23,5 
18 20 22,5 26,5 18 19 22 26 
19 20,5 25 29,5 19 215 25 29 
20 23 2775 32 20 24 28 31,5 
21 25,5 30 34,5 21 26,5 30,5 34 
22 28 32,5 37 22 29 32,5 38 
23 30,5 35 39,5 23 31,5 355 39,5 
24 33 37,5 41,5 24 33,5 38 42 
25 35 40 44 25 35,5 40 44 
26 S75 42 46,5 26 37,5 42 46 


27 39,5 44 48,5 27 39,5 44 48 
28 41,5 46,5 50,5 28 41,5 45,5 50 
29 43,5 48,5 5235 29 43,5 47,5 52 


30 45,5 50,5 54,5 30 45 49 54 
31 47,5 52 565 31 46,5 50,5 55,9 
32 49 54 58,5 32 48 53 575 
33 51 55,5 60 33 49,5 54 59 
34 52,5 57 61,5 34 51 56 60 
35 59,5 58,5 63,5 35 52,5 58 61,5 
36 55,5 60 65 36 53,95 58,5 62,5 
37 57 61,5 66,5 37 55 60 64 
38 58,5 63 68 38 56 61 66 
39 60 64,5 69 39 57 62 67 
40 61,5 66 71 40 58 63 68 


Adapté des travaux de Merz E, Grussner A, Kern F Mathematical modeling 
of fetal limb growth. J Clin Ultrasound 1989; 17 : 179-85; Exacoustos 

C, Rosati P Rizzo G, Arduini D. Ultrasound measurements of fetal limb 
bones. Ultrasound Obstet Gynecol 1991; 1 : 325-30; Chitty LS, Altman 

DG. Charts of fetal size : limb bones. BJOG 2002; 109 : 919-29; Romero R, 
Athanassiadis AP Sirtori M, Inati M. Fetal skeletal anomalies. In : Fleischer AC, 
et al. Eds. The principles and pratice of ultrasonography in obstetrics and 
gynecology. 4 ed. Appleton and Lange; 1991, p. 283. 


tissu sous-cutané constitue un paramètre intéressant. On 

la mesure entre la surface cutanée et la surface de l'apo- 

névrose musculaire ou de la surface osseuse au même 

niveau : 

= à la face externe du tiers moyen supérieur de la cuisse, 
en fin de grossesse, à peu près sur le plan de mesure du 
fémur : au-dessus de 10 mm, l'adiposité est excessive, 


Chapitre 7. Croissance et vitalité foetales : biométrie, étude fonctionnelle et doppler 


Fig. 7.27 Mesure de la longueur du pied. Mesure sur une coupe 
frontale de la plante à 33 SA (a) et sur un «profil» à 32 SA (b). 


limite entre 8 et 10 mm et normale en dessous de 8 mm 

(fig. 7.29a) ; 
= au niveau de la paroi abdominale antérieure (moins 

de 11 mm); 
= au niveau de l'épaule (moins de 12 mm). 

D'autres paramètres ont été proposés : diamètre joue à 
joue sur la coupe transversale passant par la lèvre supérieure, 
épaisseur sous-cutanée à d'autres niveaux. Mais l'aspect 
échographique est parfois d'emblée évocateur, sans mesure, 
d'une croissance trop « généreuse » du fœtus : bourrelets 
cutanés, joues bien « rebondies » ( et c). On peut 
regretter l'absence de consensus sur un paramètre simple et 
unique pour définir l'adiposité fœtale, normale, excessive ou 
insuffisante. 


Œdème sous-cutané 


Un œdème sous-cutané localisé au niveau de la nuque est 
un phénomène connu depuis longtemps en cas de triso- 
mie 21 mais aussi d'autres anomalies chromosomiques ou 
non chromosomiques. Pour le dépistage de la trisomie 21, 
le tissu sous-cutané se mesure sur le plan de coupe de la 
fosse cérébrale postérieure (et non pas au niveau du cou) 
entre la surface de la peau et la table externe de l'os occipital 
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| ie aUl à a a 
ionnel : 
L Pied (mm) 

SA 5° p 50° p 95° p 
15 15 17 20 
16 17 20 23 
17 21 24 27 
18 24 27 30 
19 27 30 33 
20 30 32 36 
21 32 35 39 
22 36 39 43 
23 38 42 45 
24 41 45 49 
25 43 47 52 
26 46 51 54 
27 49 54 57 
28 52 57 60 
29 53 58 63 
30 55 60 65 
31 57 62 68 
32 59 65 70 
33 61 67 72 
34 64 69 76 
35 66 72 77 
36 67 74 80 
37 70 77 83 
38 71 78 85 
39 73 80 86 


Adapté des travaux de Mercer BM, et al. Fetal foot length as a predictor of 
gestational age. Am J Obstet Gynecol 1987; 156 : 350-5. Meirowitz NB, et al. 
Foot length in fetuses with abnormal growth. J Ultrasound Med 2000; 19 : 201. 





Fig. 7.28 Point d'ossification fémoral inférieur. Mesure du point 
fémoral (7 mm à 39 SA). 
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Fig. 7.29 Mesure et aspect du tissu graisseux sous-cutané. a. Mesure a la face externe de la cuisse : en regard du fémur, entre la surface cuta- 
née et la surface de l'aponévrose musculaire (= 13 mm à 36 SA pour un poids de 4200 g). b. Tronc foetal : bourrelets cutanés a 34 SA témoignant 
d'un fœtus de bon volume, même si ce n'est pas mesurable. c. Aspect des joues à 34 SA : impression (non chiffrable) de macrosomie confirmée 


par la biométrie abdominale supérieure au 97° percentile. 





Fig. 7.30 Mesure de l'épaisseur du tissu sous-cutané de la nuque. 
Dans le plan de la fosse cérébrale postérieure : 5 mm à 22 SA. V : ver- 
mis cérébelleux. 


(fig. 7.30 et voir fig. 9.36b et fig. 16.15). L'augmentation de 
cette épaisseur est considérée actuellement comme le seul 
signe fort au 2° trimestre, avec les OPN absents ou inférieurs 
à 2,5 mm. On retient habituellement les valeurs limites 
suivantes : 

nuque > 5 mm au 4° mois; 

nuque > 6 mm au 5° mois. 

Par ailleurs, un œdème sous-cutané du front, supérieur 
à 5 mm, fait partie des signes d'anasarque fœtale débutante 
(voir fig. 9.39b et fig. 13.14b). 


Datation tardive et maturité fœtale 


Idéalement et normalement, toute grossesse doit faire 
l'objet d'une datation échographique définitive au 1° tri- 
mestre. Dans ce cas, le problème de la maturité fœtale ne 
se pose pas : la maturité est habituellement acquise à partir 
de 38 semaines, elle est probable à partir de 35 semaines. 
En l'absence de datation précoce, le problème d'une data- 
tion de rattrapage se pose parfois au 2° ou au 3° trimestre. 
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Datation tardive 


On peut parler de datation tardive quand on cherche a préciser 
l'âge gestationnel au-delà de la période idéale d'utilisation de 
la LCC (entre 7 et 13 SA), alors qu'on ne dispose pas d'une 
date de dernières règles fiable, d'une date d'insémination ou de 
fécondation in vitro (FIV) en cas de procréation médicalement 
assistée (PMA), ou du résultat d'une échographie précoce. 

Il est recommandé d'utiliser la LCC jusqu'à 84 mm ou 
14 SA. Passé ce seuil, et jusqu'à 24 SA, on utilisera la bio- 
métrie céphalique : avant 24 SA (ou une valeur de 60 mm), 
le diamètre bipariétal semble le paramètre le mieux cor- 
rélé à l'âge et, par exemple, son usage est recommandé par 
les directives de la SOGC. En cas de modelage évident du 
crâne, on peut utiliser le DBP corrigé (voir plus haut). Le 
périmètre crânien aurait une précision voisine, voire un peu 
supérieure pour certaines études, mais sa mesure est moins 
bien « définie » : imprécision de l'image du contour osseux 
et imprécision sur la méthode de mesure. 

Après 24 SA, on recommande, d'utiliser une combinaison 
(ou panachage) des quatre principaux paramètres (DBP, PC, 
CA et fémur) auxquels on peut ajouter d'autres paramètres 
bien corrélés à l'âge : pied, diamètre transversal du cervelet, 
clavicule. La précision de datation devient modeste, estimée 
au mieux à + 20 jours en fin de 2° trimestre. Les résultats 
seront éventuellement pondérés en fonction de la stature 
des parents, des poids de naissance des enfants précédents, 
du sexe foetal. De plus, des mesures successives (un premier 
contrôle à 3 semaines, si possible par le même opérateur) et 
l'établissement d'une courbe de croissance aideront à extra- 
poler la datation, en réduisant le risque de «passer à côté » 
d'un RCIU ou d'une macrosomie. 

On peut y ajouter l'étude des points d'ossification qui a 
surtout une valeur d'exclusion : 
= point fémoral inférieur absent = moins de 32 semaines; 
= point fémoral inférieur > 3 mm = plus de 36 semaines; 
= point fémoral inférieur > 7 mm = plus de 38 semaines; 
= point tibial supérieur > 3 mm = plus de 37 semaines. 


Evaluation de la maturité fœtale 


Quand on parle de maturité fœtale, on se focalise surtout 
sur la maturité pulmonaire qui est l'élément clé de la matu- 
ration globale du fœtus et de sa capacité d'adaptation à la 
vie extra-utérine : quand les poumons sont mûrs, le foetus 
est mur (et vice versa). Cependant, les progrès de la réa- 
nimation néonatale permettent de prendre en charge des 
nouveau-nés très immatures, nés accidentellement ou 
volontairement (prématurité provoquée en cas de risque 
vital). Ces progrès autorisent très souvent des survies sans 
séquelles et conduisent à abaisser la viabilité à un seuil ini- 
maginable il y a quelques décennies, entre 24 et 26 SA. La 
maturité de l'appareil respiratoire est toujours importante 
mais de façon moins critique car on peut assez bien prévenir 
et traiter les détresses respiratoires, même si c'est technique- 
ment difficile. L'amniocentèse et l'analyse biochimique du 
liquide amniotique (rapport L/S) ne sont plus utilisées pour 
décider d'une date d'extraction ou de déclenchement. 
L'apport de l'échographie dans l'évaluation de la maturité 
fœtale est évident et majeur par le biais de la datation pré- 
cise de la grossesse puisque l'âge gestationnel est le premier 
paramètre de maturation. Au-delà, l'échographie fournit des 
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éléments assez subjectifs, imprécis, qui n'ont qu'une valeur 

de probabilité et qui sont rarement décisifs : 

= l'aspect du placenta (voir fig. 5.25) : selon Grannum, une 
échostructure de grade III correspond dans 100 % des cas 
à une maturité pulmonaire acquise (mais bien des placen- 
tas à terme ne dépassent pas le grade I ou II). Une autre 
voie de recherche se développe : l'élastographie couplée a 
l'imagerie rapide avec une corrélation entre l'élasticité du 
tissu placentaire et son état fonctionnel ou sa sénescence. 
Par analogie avec la fibrose hépatique, la propagation des 
ondes de cisaillement pourrait renseigner les dépôts de 
fibrine et les phénomènes de sénescence placentaire : 
voir chapitre 1, Évolutions technologiques et modes 
volumiques ; 

= l'aspect du poumon : étudié sur une coupe longitudinale 
poumon-diaphragme-foie (voir fig. 6.76), le poumon 
est d'abord hyperéchogène par rapport au foie au 2° tri- 
mestre, puis hypo-échogène et à nouveau hyperéchogène 
à partir de 32-34 semaines. La «caractérisation tissu- 
laire » du poumon a beaucoup déçu et la correspondance 
poumon échogène-poumon mûr ne s'est pas vérifiée 
dans les études récentes. De même, les mouvements res- 
piratoires participent et sont nécessaires à la maturation 
de l'appareil respiratoire mais ils ne sont pas un para- 
mètre exploitable pour explorer cette maturité; 

= la maturité osseuse (fig. 7.28 et voir fig. 6.119) : elle est 
acquise si on peut observer un point fémoral inférieur de 
plus de 3 mm ou la présence simultanée des deux points 
d'ossification fémoral et tibial; 

= l'aspect du côlon (fig. 7.31 et voir fig. 6.97) : l'échogé- 
nicité du méconium augmente en fin de grossesse et la 
présence d'un cadre colique plus échogène que le grêle 
ou le foie voisin est en faveur d'une maturité acquise 
(38 semaines ou plus) mais cet aspect est très inconstant; 

= le liquide amniotique : son échogénicité n'est pas signi- 
ficative, mais l'oligoamnios, en l'absence d'un retard de 
croissance ou d'une pathologie rénale, est presque tou- 
jours synonyme de terme atteint ou dépassé. 


Étude fonctionnelle du fœtus 
Mouvements actifs 


Le terme de mouvement actif (un peu pléonasmique) s'op- 
pose aux mouvements dits passifs ressentis lorsque l'utérus 
se déplace passivement dans l'abdomen lors des change- 
ments de la position maternelle. Les mouvements passifs 
sont parfois interprétés comme une activité fœtale, trom- 
peuse en cas de MIU. 

Les mouvements normaux du fœtus dépendent de 
son état d'éveil et ils ont une relative périodicité avec un 
cycle d'activité de 60 à 90 minutes pour une durée de 20 
à 60 minutes (cycles de sommeil). Il existe une grande varia- 
bilité interindividuelle, d'un fœtus à l'autre, et dans la per- 
ception maternelle. Les mouvements foetaux sont ressentis 
par la paroi abdominale antérieure et un placenta antérieur 
peut amortir largement cette perception. Certains facteurs 
peuvent en modifier la fréquence : augmentation par hypo- 
glycémie, diminution par la nicotine, la bétaméthasone 
(prévention de la maladie des membranes hyalines chez le 
prématuré) ou les tranquillisants. 
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L'échographie permet théoriquement une étude quali- 
tative (tableau ) et quantitative de la motricité foetale 
qui est un élément important pour l'évaluation de la vitalité 
foetale : 


Fig. 7.31 Aspect du côlon selon le terme. a. 33 SA. Côlon transverse 
et gauche (*), hypo-échogéne par rapport au foie (F) et à l'intestin 
grêle (g). R : rein droit; V : vessie. b. 40 SA. Côlon gauche hyperécho- 
gène (c) à côté de l'estomac (e). Si cette hyperéchogénicité dessine 
l'ensemble du cadre colique, il faut évoquer le diagnostic de cystinurie 


): 


(voir fig la, b i 





SA Types de mouvements 
18-19 Respiration, déglutition, mains 
20-21 Contractions du diaphragme, doigts, paupières 
et bouche, arrêt des bonds dans l'utérus 
22 Hoquet 
24-25 Rotation de la tête, respiration fréquente, 
stimulus mécanique 
26-28 Stimulus sonore 





= comptage des mouvements (sur 30 minutes 
habituellement); 

= appréciation de la tonicité fœtale, qui est bonne lorsque 
l'on observe des mouvements vifs d'extension-flexion du 
tronc, des membres ou de la main. 

Au niveau des orbites, les mouvements oculaires seront 
repérés par les déplacements du cristallin : déviations tran- 
sitoires isolées, déplacements lents, séquences complexes 
comportant des rotations et des mouvements répétitifs, 
mouvements nystagmoides. Ces mouvements disparaissent 
seulement pendant les phases de sommeil calme. Ils sont 
rapides au cours du sommeil paradoxal. 

Les mouvements de la bouche et de la langue corres- 
pondent selon les cas à une activité de déglutition (dépla- 
cement de la langue vers l'arrière), de machonnement, de 
léchage ou de succion, de bâillement. L'étude des mouve- 
ments de la bouche n'apporte pas d'informations sur la 
vitalité fœtale mais pourrait être intéressante en cas d'hy- 
dramnios pour dépister un trouble de la déglutition. 

L'activité motrice du fœtus peut faire l'objet d'un comp- 
tage maternel selon divers protocoles, plus ou moins lourds 
et contraignants, et elle peut s'enregistrer lors du monito- 
rage du RCF avec une fiabilité incertaine. En l'état actuel, 
l'étude de la motricité n'apporte pas d'information pronos- 
tique décisive ou décisionnelle. 


Mouvements respiratoires 

L'échographie est la méthode privilégiée pour l'étude de 
l'activité respiratoire du fœtus in utero, activité que l'on 
commence à observer vers 3 mois. Le mouvement respira- 
toire foetal est un peu l'équivalent d'une inspiration à glotte 
fermée (fig. 7.32a) avec abaissement du diaphragme, dépres- 
sion thoracique et expansion abdominale : on l'étudie donc 
sur une coupe longitudinale du tronc visualisant la coupole 
diaphragmatique. Ces mouvements entraînent une mobili- 
sation du liquide contenu dans la trachée, le larynx et les 
fosses nasales : on peut suivre en Doppler couleur les dépla- 
cements alternatifs dans les fosses nasales et le jet sortant 
des narines (fis 2b et c). 

L'activité respiratoire : 
= joue un rôle : 

— pour l'entraînement des muscles respiratoires, 

— dans la sécrétion du liquide pulmonaire, 

— dans la maturation pulmonaire; 
= est le reflet de l'état des centres nerveux bulbaires. 

L'activité respiratoire s'organise en petits épisodes de 
mouvements plus ou moins réguliers à un rythme de l'ordre 
de 50/minute. En se rapprochant du terme, la durée de ces 
épisodes s'allonge, le rythme devient plus régulier et se 
ralentit un peu. 

Des mouvements brusques et plus lents (10 à 20/ 
minute), de type hoquet, sont parfois observés en 
cours d'examen échographique, assez impressionnants 
par leur amplitude. Ce hoquet foetal (myoclonie phré- 
noglottique) est ressenti comme une suite de sursauts 
réguliers par la mère. C'est un phénomène mal expli- 
qué et très variable d'un individu à l'autre. On considère 
généralement qu il fait partie de l'activité respiratoire 
normale, et la mère doit être rassurée. Cette brusque 
dépression thoracique se marque au niveau des Doppler 
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Fig. 7.32 Mouvements respiratoires in utero. a. Schéma du mouvement. b. Doppler couleur sur profil foetal : flux « expiratoire » bien visible (=) 
devant le nez (32 SA). c. Spectre Doppler d'une salve de mouvements respiratoires a 32 SA avec un flux entrant dans les fosses nasales, 6 cycles 
pendant les 4,5 secondes d'observation : le rythme n'est pas parfaitement régulier, les vitesses du flux dépassent un peu 30 cm/s. 


vasculaires par une inversion de flux (reverse flow), iso- 
lée et sans signification pathologique. 

L'étude quantitative permet de définir un index d'acti- 
vité respiratoire qui est le pourcentage de temps occupé 
par les mouvements respiratoires (l'absence de mouve- 
ments respiratoires est définie par une apnée de plus de 
6 secondes). L'index d'activité respiratoire passe de 15 % 
à 5 mois à 30 % en fin de grossesse avec de très larges 
variations individuelles. Des pics d'activité sont notés 2 à 
3 heures après les repas et pendant le sommeil maternel. Les 
mouvements respiratoires sont également plus fréquents 
si le foetus est en état de veille. L'index est très peu utilisé 
car, en pratique, on se contente de repérer la présence ou 
l'absence d'un épisode respiratoire sur 30 minutes. 

Enfin, il est bien démontré que la présence de mou- 
vements respiratoires n'exclut pas le risque d'hypoplasie 
pulmonaire. 


Étude du rythme cardiaque fœtal 


L'échographie permet d'évaluer facilement le rythme 
cardiaque foetal (RCF), de dépister une arythmie et une 
variation importante de la fréquence (voir chapitre 12, 


Troubles du rythme cardiaque). Mais elle ne permet pas 
d'apprécier la variabilité instantanée qui est un para- 
mètre majeur de la vitalité fœtale, c'est le rôle du moni- 
torage obstétrical. 

Des épisodes de bradycardie ou de ralentissement sont 
parfois observés en cours d'examen. Le contexte permettra 
de distinguer entre : 
= les ralentissements isolés observés en milieu de gros- 

sesse, impressionnants (changer rapidement de plan 

de coupe et y revenir quelques instants plus tard 
pour ne pas inquiéter la maman), mais sans signi- 
fication pathologique, attribués à une immaturité 
neurologique ; 

= la bradycardie positionnelle par compression cave, 
lors du décubitus dorsal maternel en fin de grossesse 
souvent associée a un malaise, qui disparait en décu- 
bitus latéral ; 

= les ralentissements provoqués par la contraction, 
voire la bradycardie ante-mortem en cas de souf- 
france foetale aigué. 

Les troubles du rythme sont dépistés par l'inspection en 
temps réel et mieux analysés en mode TM. Leur étude est 
détaillée au chapitre 12. 
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Tableau 7.31 Score biophysique de Manning. 


Normal ou présent Absents ou aucun 


1 épisode 
> 30 secondes 


| 
Absence ou 


aucun épisode 
> 30 secondes 


Mouvements 
respiratoires 


Mouvements > 3 mouvements vifs < 2 mouvements 
globaux du corps des membres ou du 
fœtal tronc 
Tonus foetal 1 mouvement vif Absence ou 


d'extension-flexion mouvements lents 


du tronc ou d'un 
membre ou d'une 
main 


Liquide amniotique Normal Oligoamnios 


Rythme cardiaque > 2 accélérations < 2 accélérations 


fœtal 


Scores de vitalité fœtale 


On a proposé de regrouper plusieurs critères de vitalité 
fœtale pour affiner le diagnostic et le pronostic. Le score le 
plus classique — et encore largement utilisé — est le profil bio- 
physique foetal proposé par Manning en 1981 (tableau 7.31). 
Ce score évalue cing paramètres (cotation 0 ou 2) dont 
quatre sont observés par échographie : mouvements respi- 
ratoires, mouvements globaux, tonus foetal, quantité de 
liquide amniotique (voir chapitre 5, Evaluation quantitative 
du liquide amniotique) et RCF. Pour les quatre premiers 
paramètres, l'observation échographique dure un maximum 
de 30 minutes mais s'arrête dès que les quatre critères sont 
normaux, habituellement en moins de 10 minutes. 

Le tonus foetal normal est défini par au moins un épi- 
sode d'ouverture-fermeture de la main, ouverture avec les 
doigts et le pouce en extension suivi d'un retour a la posi- 
tion fermée. Si la main reste en position fermée pendant 
30 minutes, on considère également que le tonus est nor- 
mal. En revanche, si la main reste en position ouverte pen- 
dant la méme durée, le tonus est considéré comme anormal. 

Si l'un des parametres échographiques est anormal, il est 
préconisé de compléter l'examen par un enregistrement du 
RCF (mais en pratique, le monitorage du RCF est souvent 
réalisé en premier). Les scores 8 et 10 sont donc considérés 
comme normaux, avec un pronostic rassurant pour un délai 
de 1 semaine, sauf en cas de terme dépassé. À 6, le score 
devient suspect et doit être renouvelé. À partir de 4 et en 
dessous, il faut programmer la naissance dès que possible, 
car il existe une forte probabilité d'altération du bien-être 
foetal (hypoxie). L'absence ou la diminution des mouve- 
ments actifs foetaux peut étre aussi un signe de pathologie 
cérébrale. 

En pratique, le profil biophysique - et son utilisation — 
mériterait un aggiornamento car il accorde une importance 
égale a des paramètres de valeur pronostique très inégale. 
Les deux marqueurs essentiels de la vitalité foetale sont la 
quantité de liquide amniotique (en dehors d'une rupture des 
membranes) et le monitorage du RCE. De plus, le profil de 
Manning ignore le Doppler (artériel ombilical et cérébral, 


veineux du ductus venosus) qui est également capital pour 
évaluer les situations a risque d'hypoxie fœtale, chronique ou 
aiguë. En un mot, l'obstétrique a un peu évolué depuis 1981... 


Remarque 


Le profil biophysique de Manning est encore ancré solidement 
dans la pratique de beaucoup de maternités ou dans beaucoup 
de régions : dans le doute, on demande de «faire un Manning ». 
Les conditions de réalisation sont en réalité assez variables d'un 
endroit a l'autre, mais ce score est un élément important pour 
de nombreux protocoles de surveillance. Cependant, une revue 
Cochrane* récente est tout à fait explicite : les données sont 
insuffisantes pour corroborer l'utilisation de ce score biophy- 
sique en tant que test du bien-étre foetal. L'utilisation du « Man- 
ning» est seulement associée à une augmentation du nombre de 
déclenchements et de césariennes. L'utilité est donc contestable, 
mais il est difficile d'affirmer l'absence d'utilité, et il faut être 
prudent avant de retirer cet élément de surveillance. 

* Lalor JG, et al. Biophysical profile for fetal assessment in 
high risk pregnancies. Cochrane Database Syst Rev 2008; (1) : 
CD000038. 


Mort foetale 


La mort in utero (MIU) est un diagnostic échographique 
évident : absence d'activité cardiaque et accessoirement de 
mouvements actifs. Tantôt l'échographie vient confirmer 
une suspicion clinique (arrêt de perception des mouve- 
ments actifs, bruits de cœur non retrouvés), tantôt c'est 
une surprise d'un examen systématique, d'où l'intérêt d'un 
rapide tour d'horizon du contenu utérin, avant d'amor- 
cer un commentaire : faire admirer à la future mère un 
beau profil foetal avant de constater quelques secondes 
plus tard l'absence d'activité cardiaque, accident rare mais 
douloureux. 
En cas de mort récente, la morphologie fœtale n'est pas 
modifiée et l'examen devra : 
= confirmer ou essayer de préciser la date d'arrêt de la gros- 
sesse (le moment d'arrêt des mouvements) ; 
= rechercher soigneusement des signes d'orientation étio- 
logique qui peuvent rapidement disparaître si la rétention 
se prolonge : hématome rétroplacentaire, retard de crois- 
sance ou macrosomie, anasarque, malformations ; 

= si le Doppler foetal est évidemment inutile, le Doppler 
utérin garde tout son intérêt pour dépister une insuffi- 
sance vasculaire utéroplacentaire (voir ci-après). 

La mort fœtale détermine une lyse tissulaire qui se 
produit dans des conditions particulières (milieu liquide, 
anaérobie et aseptique) et qu'on désigne souvent comme 
le phénomène de macération dont la vitesse d'évolution 
est assez variable selon les cas et selon le terme de la gros- 
sesse. Les données sont très imprécises et fluctuantes selon 
les sources (cliniciens, légistes, anatomopathologistes), d'où 
une certaine difficulté à préciser, a posteriori, la date d'une 
MIU. Ce phénomène de macération comporte la macéra- 
tion cutanée (desquamation en peau de pêche), une lyse des 
parenchymes et un arrêt de production du liquide amnio- 
tique, avec comme traduction échographique : 
= le décollement épidermique puis le soulèvement épider- 

mique donnant des aspects de bulles cutanées surtout 
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bien visibles quand elles forment un double contour 
crânien : ce phénomène commence au bout de quelques 
heures au niveau des extrémités inférieures, suit une 
évolution ascendante et se complète en 1 semaine envi- 
ron (fig. 7.33). Pour les foetopathologistes, une desqua- 
mation de plus de 1 cm’ implique une mort de plus de 

6 heures et de plus de 24 heures en cas de desquamation 

diffuse ; 

parfois, et de façon transitoire, des épanchements thora- 

ciques et abdominaux, après 48 heures (fig. 7.33a) ; 

l'hypotonie intracrânienne avec chevauchement des os 
du crane (fig. 7.34a) puis aplatissement global du foetus, 
apres 1 semaine environ (plus de 3-4 jours) ; 
l'oligoamnios ; 

la perte de contraste puis l'effacement des organes foetaux 

(fig. 7.33a et 7.34) qui commence au niveau cérébral. 

En cas de mort fœtale récente (moins de 48 heures), on 
note l'absence de signes de macération et d'oligoamnios, 
parfois un caillot intracardiaque, et surtout la conservation 
d'une structure cérébrale quasi normale. 

En cas de rétention ancienne, la recherche étiologique 
devient impossible. On se contente d'évaluer l'âge foetal au 
moment de la mort par la mesure du fémur. 


Fig. 7.33 Rétention de foetus mort : phénomènes de « macéra- 
tion». a. Au niveau abdominal : épanchement abdominal (1) et macé- 
ration cutanée avec soulèvement épidermique (2). On note également 
le flou du contenu abdominal. b. Au niveau céphalique (25 SA), la 
macération cutanée se complète en dernier au niveau céphalique, au 
bout de quelques jours, avec cet aspect de dédoublement des contours 
du crâne (>). 
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Fig. 7.34 Mort in utero à 8 mois. a. Coupe transversale du pôle 
céphalique. Chevauchement des os du crâne (—). Effacement des 
structures cérébrales (lyse cérébrale). b. Coupe transversale de l'abdo- 
men. Selon l'anamnèse, la mort remonte à 3 jours. On note un efface- 
ment des structures intestinales avec des petits échos brillants pouvant 
faire évoquer des bulles. Oligoamnios. 


Les principes physiques et la technique du Doppler en obs- 
tétrique ont été développés au chapitre 1. Nous envisageons 
ici l'étude vélocimétrique classique des vaisseaux du fœtus, 
du cordon et de l'utérus. D'autres méthodes peuvent être 
utilisées ou associées, rassemblées sous le terme d'image- 
rie de flux non-Doppler : le mode B-flow ou l'échographie 
dite ultrarapide. Ces techniques sont en développement et 
elles pourraient permettre des progrès importants en éva- 
luant les microcirculations, par exemple placentaires ou 
cérébrales. 


Méthode d'étude 


Les principales cibles Doppler de l'unité foetoplacentaire 
sont rappelées dans la figure 7.35. On peut ainsi évaluer : 
le versant maternel de la circulation placentaire au niveau 
des artères utérines ; 
le versant foetal de la circulation placentaire au niveau des 
artères ombilicales du fœtus et, accessoirement, de l'aorte 
fœtale ; 
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Fig. 7.35 Cibles du Doppler fcetoplacentaire. 


Lt Ut-1F 0.56 
Lt UTIF 0.93 
Lt Ut-S/D 2.28 
Lt Ut-TAmeax f4 bRom/s 
Lt Ut-Tamean 6/.16cm/s 
Lt Ut-FC s2bpm 





la perfusion artérielle de certains organes du fœtus, en 
priorité le cerveau mais aussi le rein et le poumon; 

le retour veineux vers le coeur foetal au niveau de la veine 
cave inférieure et l'arrivée de sang placentaire via la veine 
ombilicale et le canal d'Arantius (précharge du ventricule 
droit). 





L'étude des deux artères utérines est effectuée par voie abdo- 
minale le plus souvent (voir chapitre 2, Vaisseaux utérins 
pendant la grossesse), mais la voie vaginale peut être utile 
en cas de paroi épaisse et permet d'accéder facilement à la 
crosse de l'artère utérine. L'enregistrement se fait de préfé- 
rence sur la portion ascendante au niveau du croisement 
avec l'artère iliaque externe (ou un peu plus bas), en s'aidant 
du Doppler couleur pour bien localiser le lieu d'enregistre- 
ment en mode pulsé (voir fig. 2.31). Le spectre, caractéris- 
tique d'un vaisseau à basse résistance avec une composante 
diastolique élevée (fig. 7.36a), permet facilement de se dif- 
férencier de l'artère iliaque externe, ou des autres branches 
de l'hypogastrique, dont le tracé est très différent, avec une 
composante diastolique négative typique. On mesure l'index 
de résistance de Pourcelot (IR) ou l'index diastolique (ID). 
L'index de pulsatilité (IP) est moins utilisé en France, mais 
c'est l'index de référence dans les pays anglo-saxons (son 
intérêt est de prendre en compte indirectement le notch en 

Lt Ut-IR 0.88 

Lt Ut-1P 2.51 

Lt Ut-S/D 8.45 

Lt Ut-TAmax -15.06cm/s 

Lt Ut-lAmean -/.oscmis 

Lt Ut-FC 63bpm 

wh Fra Moy 

Qual. Norm 


WMF Basset 
PRF 0.9kH2 
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, Lt Ut-PS 133. /8em/s 
Lt Ut-ED 57. 19cm/s 


A Lt Ut-IP 1.02 
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Fig. 7.36 Doppler des artères utérines. a. Doppler utérin normal à 23 SA : IR à 0,56 et pas de notch. b. Doppler utérin nettement pathologique 
à 30 SA (ici, par voie vaginale) : IR à 0,88 et notch (—) profond (rapport S/N supérieur à 3). c. Doppler utérin «intermédiaire » à 26 SA : IR normal 


à 0,57 mais notch (—) assez net. 
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utilisant la vitesse moyenne). Pour l'interprétation, il est 
en outre nécessaire de localiser le placenta et d'évaluer son 
éventuelle latéralisation. 


Physiopathologie 

Pendant la grossesse normale, les résistances dans la circula- 
tion utérine doivent diminuer considérablement, alors que le 
débit augmente pour atteindre a terme en moyenne 600 mL/ 
min pour les deux artères. On passe d'un flux à moyenne 
résistance a un flux basse résistance (voir chapitre 1, Mode 
Doppler), avec une vitesse diastolique élevée. Cette évolu- 
tion se fait a un rythme variable a partir de 2 mois et elle est 
souvent acquise dès le 4° mois. Après 5 mois, les résistances 
doivent être basses et l'IR doit toujours être inférieur ou égal 
a 0,60 (et l'index diastolique D/S supérieur ou égal a 0,4). 
Parallèlement à l'élévation de la composante diastolique, on 
assiste à la disparition du notch ou incisure protodiasto- 
lique entre 2 mois et demi et 5 mois et demi. La persistance 
d'un notch au-delà de 26 semaines a une valeur péjorative 
même si l'IR est normal. L'importance de ce notch a une cer- 
taine valeur pronostique et peut s'évaluer à l'estime ou par 
la mesure de l'index protodiastolique S/N (= vitesse systo- 
lique S/vitesse minimum du notch N). 


Résultats du Doppler utérin 


= Situation normale à 5 mois (fig. 7.36a) : index normaux 
des deux côtés, pas de notch des deux côtés. Il n'est pas 
nécessaire de répéter le test car le bon développement des 
artères utérines est définitivement acquis. 

= Situation pathologique (fig. 7.36b) : notch et index 
pathologiques des deux côtés, d'autant plus grave que le 
notch est prononcé (S/N supérieur à 2 ou surtout à 3). 
À 26 SA, on doit considérer qu'il existe une insuffisance 
vasculaire utéroplacentaire. Si l'examen est plus précoce, 
il doit être confirmé (ou infirmé) à 26 SA. 

= Situation asymétrique : notch et/ou index anormaux d'un 
seul côté. Si le placenta est nettement latéralisé avec un 
Doppler anormal du côté opposé au placenta, cela n'a pas 
de signification très péjorative. Si le placenta est médian, le 
risque vasculaire est un peu augmenté mais surtout dans 
les populations à risque. Si l'index anormal est du côté pla- 
centaire, le risque vasculaire devient plus important. 

= Situation intermédiaire (fig. 7.36c) : index pathologique 
sans notch ou notch avec index normal. Là aussi, la valeur 
prédictive est faible et seulement chez des femmes à haut 
risque vasculaire. 


Utilisation clinique du Doppler utérin 


Voir aussi plus loin : Indication et interprétation de la vélo- 
cimétrie Doppler. 

Une évaluation précoce des artères utérines peut être 
proposée entre 12 et 14 SA, donc lors de l'échographie du 
1* trimestre. À cette période, on retient comme valeur 
limites : 0,85 pour l'IR et 1,50 à 1,70 pour l'IP. Des résis- 
tances élevées invitent à un contrôle au 5° mois et sont cor- 
rélées avec une augmentation du risque de complication 
vasculaire, mais avec une faible valeur prédictive. En pra- 
tique, il faut avant tout retenir la bonne valeur prédictive 
négative de valeurs normales et surtout d'une absence de 
notch à 2 mois et demi. 
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La plupart des études montrent que l'étude des artères 
utérines n a pas d'intérêt en dépistage dans une popu- 
lation à faible risque (voir plus bas). La balance coût- 
bénéfice est défavorable avec induction d'inquiétudes 
et souvent d'une cascade d'explorations inutiles. En 
revanche, elle est indiquée chez les patientes à haut risque 
vasculaire pour adapter la surveillance de la grossesse ou 
dans le cadre du bilan étiologique d'un RCIU ou d'une 
MIU. 


Étude de l'artère ombilicale 


La résistance artérielle ombilicale diminue entre l'origine 
ombilicale et l'extrémité placentaire. Les anomalies appa- 
raîtraient donc plus précocement à l'extrémité fœtale du 
cordon mais les différences ne sont pas très importantes et 
influencent assez peu les IR. 

L'emplacement pour la mesure du Doppler de l'artère 
ombilicale (DO) a fait l'objet de recommandations multiples 
et contradictoires (fig. 7.37a) : 
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Fig. 7.37 Doppler de l'artère ombilicale. a. Grossesse normale de 
32 SA. Enregistrement à proximité de l'émergence placentaire : IR 
à 0,65 avec une fréquence cardiaque à 131 bpm. b. Diagramme de 
Pourcelot : IR en fonction de l'âge gestationnel. Toutes les valeurs en 
dessous de la ligne supérieure sont normales. 
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= à l'émergence placentaire du cordon (qui n'est pas tou- 
jours visible) ; 

= a proximité de l'ombilic foetal; 

= aux deux extrémités en faisant la moyenne des deux 
index; 

= sur une boucle de cordon libre; 

= sur le segment paravésical de l'une des deux artères. 

Il est généralement conseillé, par souci de simplicité et de 
cohérence (International Society of Ultrasound in Obstetrics 
and Gynecology ou ISUOG) de viser en cordon libre. Il serait 
souhaitable que le site de mesure soit indiqué avec le résultat. 
La mesure paravésicale — site fixe — est également intéressante 
pour garder les mêmes conditions en cas de mesures répétées. 

Il faut obtenir six à huit cycles stables avec une fré- 
quence cardiaque de 120 à 160 bpm (la bradycardie dimi- 
nue le chiffre de la diastolique, la tachycardie l'augmente). 
Le spectre normal se caractérise par une onde systolique 
ample suivie d'une décroissance progressive au cours de la 
diastole. Au cours d'une grossesse normale, cette diastole 
représente 30 à 40 % du flux observé en systole. On mesure 
l'index de résistance ombilicale (IRo) ou l'ID que l'on rap- 
porte à la courbe de référence en fonction de l'âge gesta- 
tionnel (fig. 7.37b). L'IP est moins utilisé en France même 
s'il présente l'intérêt de ne pas plafonner en cas de diastole 
nulle, mais en pratique l'existence d'une «diastole nulle » 
compte beaucoup plus que l'index. 

Au cours de la grossesse normale, on assiste à une dimi- 
nution progressive des résistances dans l'artère ombilicale 
(diminution de l'IR et augmentation de l'ID) qui traduit la 
baisse des résistances placentaires. Un index simplement 
anormal doit être contrôlé car c'est un signe d'alarme à 
apprécier selon le contexte. 

Deux situations sont clairement anormales : 
= le flux diastolique nul qui a presque constamment une 

signification péjorative à court ou à moyen terme et qui 

est souvent considéré comme le vrai Doppler ombilical 
pathologique (fig. 7.38a) ; 

= le flux diastolique inversé en diastole ou reverse flow qui 
témoigne d'une altération hémodynamique encore plus 
importante (fig. 7.38b). 





Fig. 7.38 Doppler ombilical anormal. a. Diastole nulle (>). 
b. Reverse flow (—) : inversion du flux pendant la diastole. 





Fig. 7.39 Repérage et orientation du faisceau Doppler pour 
l'étude des artères cérébrales sur une coupe de la base du 
cerveau. A : carotide interne (Cl); B : artère cérébrale moyenne ou 
sylvienne (CM); € : artère cérébrale antérieure (CA); 1 : pédoncules 
cérébraux, 2 : vallée sylvienne; 3 : seotum lucidum; 4 : fosse postérieure. 


Étude des vaisseaux cérébraux 


Trois vaisseaux cérébraux sont accessibles à la vélocimétrie 
à partir de 4 mois, et les variations des IR y sont identiques 
(fig. 7.39). La vitesse maximale en systole est élevée, diminue 
régulièrement du début à la fin de la diastole avec des vitesses 
très basses en télédiastole. Le repérage, beaucoup plus rapide 
en Doppler couleur (voir fig. 1.29c), se fait au niveau de la 
base du cerveau (fig. 7.40a et voir fig. 6.37). on visualise ainsi : 
= l'artère carotide interne à son émergence du sinus caver- 
neux sur une coupe transversale basse en dessous du plan 
du DBP, en avant des pédoncules cérébraux; 
= l'artère cérébrale moyenne ou sylvienne (middle cerebral 
artery ou MCA) dans son trajet initial dirigé vers le parié- 
tal, au niveau de la scissure sylvienne qui dessine une 
zone échogène en arrière de la petite aile du sphénoïde; 
= l'artère cérébrale antérieure qui se dirige vers l'avant en 
dessous de la cavité du septum lucidum. 

L'artère cérébrale moyenne est la plus souvent utilisée, 
car son trajet l'oriente bien vers la sonde (fig. 7.40b). Cette 
orientation du flux sanguin dans l'axe du faisceau ultraso- 
nore permet aussi une mesure fiable de la vitesse absolue. 
On utilise surtout l'index de résistance cérébrale (IRc) ou, 
en fonction de l'indication, la vitesse systolique maximum 
(pic systolique de vélocité ou peak systolic velocity ou PSV). 

Les vaisseaux cérébraux irriguent un territoire à basse 
résistance (mais plus élevée que dans le territoire placentaire) 
avec un flux diastolique faiblement positif mais sans notch 
en milieu de grossesse. Les résistances et l'IR baissent pro- 
gressivement en deuxième partie de grossesse mais doivent 
toujours rester plus hautes que dans l'artère ombilicale. L'IRc 
est donc normalement supérieur à l'IRo et on l'exprime par 
l'index cérébroplacentaire IRc/IRo supérieur à 1. 

Parallèlement à la baisse des résistances, la vitesse systolique 
augmente et va plus que doubler passant en moyenne de 25 cm/s 
vers 4 mois à 55 cm/s vers 8 mois (fig. 7.44 et tableau 7.32). On 
peut retenir que la vitesse systolique maximale (VSmax ou PSV, 
en cm/s) doit rester inférieure a deux fois l'âge en semaines 
d'aménorrhée (par exemple, inférieur à 60 cm/s à 30 SA, voir 
recommandations CNGOF). 
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Rt Car-PS 49.10cm/s 
Rt Car-ED 6.18cm/s 
Rt Car-IR 0.83 
Rt Car-IP 1.91 
Rt Caro 6.00 
Rt Car-TAmax 21 40cm/s 
Ki Car-TAmean 12. 99e¢emi/s 
Rt Car-FC 142bpm 





Fig. 7.40 Doppler cérébral, à 35 SA. a. Polygone de Willis en mode 
couleur, en avant des pédoncules cérébraux (P). 1 : artère cérébrale 
moyenne; 2 : artère cérébrale postérieure; 3 : artère cérébrale anté- 
rieure; 4 : artère communicante postérieure. b. Enregistrement Doppler 
de l'ACM : l'axe du faisceau est bien dans l'axe de l'artère, la fenêtre 
de mesure est positionnée dans la partie initiale du trajet, l'index IR 
est normal (0,83) et le pic systolique (MCA-PSV) est mesuré à 49 cm/s, 
également normal, inférieur à deux fois l'âge en SA (< 2 x 35). 


La vitesse maximale se mesure sur une image couleur 
en plaçant la fenêtre Doppler dans la portion initiale de 
l'artère cérébrale moyenne (la vitesse diminue un peu si la 
mesure est plus distale), à proximité de polygone de Wil- 
lis, en s'orientant bien dans l'axe artériel avec un angle aussi 
proche que possible du zéro entre le faisceau ultrasonore et 
l'artère (< 20°). Le correcteur d'angle peut être utilisé en cas 
de difficulté. Il faut au maximum éviter les périodes d'acti- 
vité fœtale (mouvements actifs ou respiratoires). La mesure 
peut être effectuée au niveau de l'artère cérébrale moyenne 
proximale (la plus proche de la sonde) ou distale. La vitesse 
augmente lors des mouvements surtout au 3° trimestre. 
De même, une pression minimale doit être appliquée sur la 
tête fœtale, sinon on risquerait d'augmenter artificiellement 
le pic systolique. La mesure est techniquement assez facile, 
mais on recommande quand même de s'entraîner régulière- 
ment lors des échographies de routine. 
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Tableau 7.32 Vitesse systolique maximale dans 
l'artère cérébrale moyenne ou MCA-PSV (cm/s) en 
MoM* selon l'âge gestationnel (SA). 


MoM MoM = 1 MoM MoM MoM 
SA Médiane = 1,29 = 1,50 = 1,55 
18 23,22 29195 34,83 55199 
19 24,32 31,37 36,48 37,70 
20 25,48 32,87 38,22 39,49 
21 26,69 34,43 40,04 41,37 
22 27,95 36,06 41,93 43,32 
23 29,28 3/17 43,92 45,38 
24 30,67 39,56 46,01 47,54 
25 32,13 41,45 48,20 49,80 
26 33,65 43,41 50,47 52,16 
27 35,25 45,47 52,88 54,64 
28 36,92 47,63 55,38 5723 
29 38,68 49,90 58,02 59,95 
30 40,51 52,26 60,77 62,79 
31 42,44 54,75 63,66 65,78 
32 44,45 57,34 66,68 68,90 
33 46,56 60,06 69,84 72,17 
34 48,77 62,91 73,16 75/59 
35 51,09 65,91 76,64 79719 
36 53,51 69,03 80,27 82,94 
37 56,06 72,32 84,09 86,89 
38 58,72 75,75 88,08 91,02 
39 61,51 79,35 92,27 95,34 
40 64,43 83,11 96,65 99,87 


* Anémie sévère au-dessus de 1,5 MoM. 


Il existe deux grandes indications du Doppler cérébral 
(voir plus loin) : la surveillance hémodynamique du fœtus 
(RCIU) et les situations à risque d'anémie fœtale. 


Autres territoires artériels 


D'autres territoires artériels ont été étudiés, mais ne sont pas 

utilisés en pratique habituelle. Il s'agit de l'aorte, de l'artère 

rénale, de l'artère mésentérique supérieure et de l'artère 

pulmonaire : 

= l'aorte fœtale : le flux de l'aorte ascendante (en amont 
du canal artériel) subit des variations parallèles à celui du 
territoire cérébral (fig. 7.41), alors que l'aorte descendante 
évolue comme l'artère ombilicale. Entre ces deux segments 
se situe l'isthme aortique, entre le départ de la sous-cla- 
vière et l'abouchement du canal artériel : ce court segment 
constitue un shunt entre le flux artériel aortique dirigé vers 
le cerveau et le flux du canal artériel orienté vers le placenta. 
L'équilibre entre les deux réseaux est essentiel et il peut être 
perturbé par une augmentation des résistances placen- 
taires ou une vasodilatation cérébrale. Normalement, le 
flux est dans le sens antérograde, vers l'aorte descendante. 
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Fig. 7.41 Doppler de l'isthme aortique. 28 SA. Spectre superpo- 
sable à celui de l'artère cérébrale moyenne. Petit reflux normal en fin 
de systole, flux rétrograde non significatif. 


Au 2° trimestre, on note après le pic systolique une inci- 
sure qui s accentue pour devenir un reverse flow en fin de 
grossesse. En cas d'insuffisance circulatoire placentaire, ce 
flux rétrograde va s'accentuer et devenir supérieur au flux 
antérograde avec un reflux se prolongeant pendant toute 
la diastole. Cependant, le repérage et l'étude de l'isthme 
aortique sont difficiles (coupe sagittale de la crosse), même 
en imagerie couleur, et ce paramètre est rarement utilisé : 
le Doppler du canal d'Arantius a une valeur pronostique 
équivalente et il est plus facile à réaliser ; 

= l'artère rénale est une cible assez commode sur une 
coupe frontale de l'axe aortique (voir fig. 6.101b). En cas 
de RCIU, la résistance y augmente en même temps que 
s'installe l'oligoamnios; 

= l'artère mésentérique supérieure (fig. 6-101d) est un 
peu plus aléatoire à étudier en pratique quotidienne 
(étude facilitée par le Doppler énergie ou le HD-flow) 
mais elle serait intéressante pour dépister une vasocons- 
triction périphérique; 

= l'arbre vasculaire pulmonaire est parfaitement accessible 
en Doppler couleur (voir fig. 6.78). Les résistances dans 
les branches primaires de division de l'artère pulmonaire 
(au niveau du hile) ont été étudiées dans diverses circons- 
tances, en particulier RCIU, suspicion ou risque d'hypo- 
plasie, malformations dont hernie diaphragmatique, 
rupture prématurée des membranes, oligoamnios... 
Globalement, les résistances vasculaires pulmonaires sont 


élevées, ce qui est logique puisque les poumons ne sont 
pas fonctionnels. Ces résistances diminuent avec l'avance- 
ment de la grossesse, mais elles resteraient plus élevées en 
cas de RCIU ou d'hypoplasie pulmonaire. Actuellement, 
il n'y a pas d'information décisive à attendre du Doppler 
pulmonaire pour le pronostic de la fonction ventilatoire. 


Doppler veineux 


Le plus accessible est le Doppler de la veine ombilicale dont le 
spectre présente normalement un flux continu, avec de petites 
variations synchrones des mouvements respiratoires (plus 
amples et brutales en cas de hoquet foetal). L'apparition de pulsa- 
tions synchrones du RCF est pathologique, traduisant un reflux 
dans la veine cave inférieure pendant la contraction auriculaire. 
Mais la veine ombilicale est loin du cœur et les modifications 
sont tardives d'où l'intérêt de chercher l'information plus en aval 
au niveau du canal d'Arantius ou de la veine cave inférieure. 

Le canal d'Arantius (voir aussi fig. 6.86 et 6.88b), ou duc- 
tus venosus — dans la nomenclature moderne : le conduit 
veineux -, représente tout le flux «entrant» chez le foetus, 
essentiellement en provenance de la veine ombilicale. Son étude 
est actuellement privilégiée dans le cadre de la surveillance des 
PAG avec RCIU (voir plus haut) et peut apporter des arguments 
décisifs pour une décision d'extraction fœtale (voir étude euro- 
péenne TRUFFLE). Il se repère plus ou moins facilement, soit 
sur une coupe abdominale transversale un peu ascendante dans 
le prolongement de la veine ombilicale (fig. 7.42a), soit en coupe 
sagittale antérieure (fig. 7.43a). Le Doppler couleur (fig. 7.42b 
et 7.43b) facilite beaucoup ce repérage en visualisant la petite 
zone d'aliasing caractéristique de l'accélération du flux dans le 
canal. Il présente un spectre triphasique en «M» (fig. 7.43c) avec 
un pic S lors du remplissage de l'oreillette droite (contemporain 
de la systole ventriculaire), puis un pic D lors de la diastole ven- 
triculaire (ouverture de la tricuspide) et enfin un coup de frein 
ou notch a lors de la contraction auriculaire en télédiastole. Le 
notch a doit normalement rester positif, sans interruption du 
flux veineux. Le spectre est considéré pathologique si l'onde a 
revient au zéro ou devient négative (reverse flow) traduisant 
une anomalie de la précharge du cœur droit (fig. 7.43d). Le 
Doppler du canal d'Arantius doit être réalisé en l'absence de 
mouvement respiratoire foetal. Il est primordial d'être rigoureux 
sur son repérage. En effet, les veines hépatiques et la veine cave 
inférieure se situent à proximité de ce vaisseau. Leur spectre est 
similaire mais avec une onde a négative. Une confusion entre 
ces vaisseaux et le canal d'Arantius pourrait amener à considérer 
celui-ci comme pathologique de façon abusive. 

La veine cave inférieure présente le même spectre tripha- 
sique, mais il existe un reflux ou reverse flow physiologique 
(onde a négative) lors de la systole auriculaire comme au niveau 
des veines hépatiques dans plus de 75 % des cas. L'aspect du 
spectre dépend du lieu d'étude du vaisseau (à proximité ou non 
du cœur) et de l'angle du tir Doppler par rapport au vaisseau. 
L'amplitude du reverse flow diminue au long de la grossesse, 
mais il ne s'annule pas. L'aggravation du reflux (plus de 10 % 
du pic S à terme) est pathologique, mais le calcul du pourcen- 
tage de reflux est complexe : l'analyse du canal d'Arantius est 
plus facile car simplement visuelle sous réserve de ne pas le 
confondre avec la veine cave inférieure ou les veines hépatiques. 

Au niveau cérébral, le Doppler du sinus veineux trans- 
verse (gros tronc veineux occipital, à la base de la tente du 
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Fig. 7.42 Conduit veineux (canal veineux d'Arantius ou ductus 
venosus). a. 33 SA. Sur une coupe transversale un peu oblique, le canal 
d'Arantius (—) s'inscrit dans le prolongement de la veine ombilicale 
intrahépatique (VO). On note ici l'échogénicité différente du foie (1) et 
du poumon (2). b. 24 SA. En coupe transversale, repérage en Doppler 
couleur, l'aliasing (=) souligne la vitesse élevée qui caractérise le canal. 


cervelet, issu du torcular) présente également un spectre 
triphasique avec une onde a le plus souvent positive 
(fig. 7.43e). En cas de pathologie, en particulier de RCIU, 
d'assez nombreuses publications montrent une évolution 
parallèle du spectre Doppler (et de l'IP) dans le sinus trans- 
verse et le canal d'Arantius, avec la même signification pro- 
nostique. Dans certaines conditions défavorables, le sinus 
transverse peut donc se substituer au canal d'Arantius. 


Indication et interprétation 

de la vélocimétrie Doppler 

Physiopathologie 

L'hypertension artérielle (HTA) gravidique, ses complica- 
tions et l'hypotrophie fœtale d'origine vasculaire ont comme 
origine commune une altération des vaisseaux utéroplacen- 
taires. Normalement, les vaisseaux utérins terminaux (arté- 
rioles spiralées), qui alimentent la chambre intervilleuse du 
placenta, voient leur calibre augmenter considérablement 
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alors que leur paroi se tapisse d'éléments trophoblastiques et 
perd son enveloppe musculo-élastique. C'est l'élasticité des 
parois artérielles qui est responsable du reflux protodiasto- 
lique (notch) caractéristique d'un flux artériel à moyenne ou 
forte résistance. Le notch de l'artère utérine doit donc dis- 
paraître avec l'installation de la grossesse et sa persistance 
est donc un signe de mauvaise adaptation du réseau artériel 
à la grossesse. Le processus d'adaptation artérielle est nor- 
malement achevé à 4 mois et il donne au système artériel 
utéroplacentaire un régime de basse résistance et de haut 
débit (voir chapitre 4, Annexes de l'embryon et chapitre 5, 
Architecture vasculaire du placenta). 
Les problèmes vasculaires de la grossesse résultent d'un 
mauvais déroulement de ce processus, donc d'une patholo- 
gie précoce. La baisse des résistances est insuffisante et le 
placenta, mal perfusé, voit sa propre circulation se dégrader 
et sera à l'origine de l'hypertension gravidique et/ou de l'hy- 
potrophie fœtale qui se dévoileront en deuxième partie de 
grossesse : c'est l'insuffisance vasculaire utéroplacentaire. 
La vélocimétrie Doppler permet d'évaluer le versant cir- 
culatoire maternel (utéroplacentaire) au niveau de l'artère 
utérine, le versant foetal (ombilicoplacentaire) au niveau des 
artères ombilicales et enfin l'existence d'un retentissement 
sur la circulation cérébrale et la fonction cardiaque. En effet, 
l'hypoxie chronique (anciennement «souffrance fœtale » 
chronique) entraîne une redistribution circulatoire avec 
vasoconstriction restrictive globale et vasodilatation élective 
des territoires cérébraux et coronariens : c'est la circulation 
«d'épargne» que dépiste le Doppler cérébral. Lorsque ce 
processus d'adaptation est dépassé, on assiste à une dégra- 
dation de la fonction myocardique (hypoxie, hypoglycémie) 
qui retentit en amont sur le secteur veineux. 
En résumé, l'insuffisance vasculaire utéroplacentaire 
et l'hypoxie fœtale secondaire se traduisent, sur le plan 
Doppler, par une «cascade » hémodynamique : 
= artères utérines : persistance de résistances élevées; 
= artères ombilicales (et aorte descendante) : augmentation 
des résistances (dégradation de la circulation placentaire) ; 
= artères rénales et mésentériques : augmentation des résis- 
tances (par circulation d'épargne); 

= artères cérébrales, coronaires et aorte ascendante : baisse 
des résistances (redistribution circulatoire) ; 

= veine cave inférieure puis canal d'Arantius et sinus trans- 
verse : accentuation ou apparition d'un reflux lors de la 
systole auriculaire (insuffisance myocardique) ; 

= veine ombilicale : apparition de pulsations synchrones du 

RCE 

L'anémie fœtale est également à l'origine d'une hypoxie 
fœtale et de la mise en place d'une redistribution circula- 
toire. Il s'y ajoute une augmentation du débit cardiaque et 
surtout une baisse de la viscosité sanguine avec pour consé- 
quence une accélération de la vitesse circulatoire particu- 
lièrement marquée dans le territoire cérébral où les vitesses 
de pointe peuvent doubler ou tripler en cas d'anémie sévère 
(voir plus loin). 


Indications du Doppler obstétrical 


Voir également chapitre 1, Mode Doppler. 
Les indications et l'ordre des examens résultent logi- 
quement de la cascade hémodynamique décrite ci-dessus. 


380 Echographie en pratique obstétricale 


j 
I ni 
MEL A 


‘ DR VV VPP CP TP PP TPP ry 





Fig. 7.43 Conduit veineux (suite) ou canal veineux d'Arantius. a. Coupe sagittale avec la veine ombilicale (1) qui se termine par le récessus 
ombilical (2) d'où part le canal d'Arantius (3). b. Coupe sagittale, repérage en Doppler couleur (—). c. Enregistrement normal a 34 SA : le notch a 
correspond a la contraction auriculaire en télédiastole et il ne doit pas revenir au zéro. La systole ventriculaire S et la diastole ventriculaire D ont 
un spectre triphasique en forme de M. d. Enregistrement très pathologique à 38 SA : reverse flow important avec une onde a négative, et il existe 
même un petit reflux entre S et D = anoxie fœtale probablement sévère. e. Equivalent fonctionnel du canal d'Arantius : le Doppler du sinus veineux 
transverse au niveau cérébral. Ici, normal à 35 SA, onde a positive (—). 
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Schématiquement, il existe trois situations en pratique quo- 

tidienne et quelques indications particulières : 

= il existe des antécédents de pathologie vasculaire ou 
un terrain vasculaire : HTA gravidique ou chronique, 
retard de croissance, mort in utero d'origine probable- 
ment vasculaire, hématome rétroplacentaire et aussi 
lupus et drogues. Le Doppler utérin est indiqué au 
2° trimestre ainsi qu'un Doppler ombilical en cas de 
RCIU ou systématiquement au 3° trimestre pour cer- 
tains auteurs; 

= il existe une pathologie actuelle de la grossesse : HTA 
quel que soit son type, RCIU. La encore, les Dopplers 
utérins, ombilicaux et cérébraux sont indispensables dès 
que la pathologie est reconnue. Le Doppler veineux vient 
ensuite en cas d'anomalie des Doppler artériels. 

= Le Doppler utérin systématique en pratique de dépis- 
tage : population à faible ou bas risque, sans antécédent, 
le problème est sujet à controverse. En effet, la plupart 
des études ne montrent pas de bénéfice évident à l'ex- 
ploration par Doppler utérin aux 2° et 3° trimestres des 
grossesses normales chez des femmes à faible risque. 
L'absence de bénéfice est d'autant plus évidente qu'il 
n'existe aucune mesure préventive d'efficacité actuelle- 
ment démontrée. En ce qui concerne le Doppler utérin 
au 1“ trimestre, les résultats semblent plus prometteurs 
pour le dépistage de patientes à risque vasculaire dans la 
population générale mais ils restent à confirmer : la sen- 
sibilité et la spécificité de ce paramètre sont assez faibles. 
D'autres équipes travaillent sur le dépistage de la pré- 
éclampsie par des scores incluant des données cliniques, 
échographiques (Doppler utérin) et biologiques. Mais 
ces scores très «pointus » ne seront intéressants en rou- 
tine que lorsqu'un traitement préventif aura fait preuve 
de son efficacité dans cette population à bas risque (voir 
plus loin). 
Les autres indications du Doppler sont les suivantes : 

= Doppler cérébral pour le dépistage et l'évaluation de 
l'anémie fœtale, soit dans le cadre d'une allo-immuni- 
sation connue, soit en présence d'une anasarque fœto- 
placentaire dans le cadre du bilan étiologique (voir plus 
loin); 

= recherche d'un flux anormal dans le canal d'Arantius 
pour l'étude du risque d'anomalie chromosomique, au 
1* trimestre, en complément de la clarté nucale (voir 
fig. 16.13); 

= étude échographique d'un syndrome transfuseur trans- 
fusé (voir chapitre 18, Complications spécifiques des 
grossesses gémellaires monochoriales et fig. 18.33e). 


Interprétation du Doppler obstétrical 


La vélocimétrie est avant tout un instrument de dépistage 
(Doppler des artères utérines), de pronostic (Doppler ombi- 
lical, cérébral et Doppler veineux) et accessoirement de dia- 
gnostic étiologique (Doppler des artères utérines). La valeur 
pronostique du Doppler découle de la constatation que l'al- 
tération des résistances vasculaires précède le plus souvent 
l'apparition des anomalies du RCF. Le Doppler ne fait pas 
le diagnostic de RCIU (c'est le rôle de la biométrie), mais il 
peut prédire son apparition, orienter l'étiologie et apprécier 
sa gravité donc son pronostic. 


En cas d'antécédent de pathologie vasculaire 


En cas d'antécédent de pathologie vasculaire, un Doppler 
utérin pathologique et surtout la présence d'un notch bila- 
téral est un facteur de risque de mort fœtale par retard de 
croissance ou hématome rétroplacentaire. Un IRo patholo- 
gique prédit la survenue d'un retard de croissance dans 75 % 
des cas. Un seul index utérin anormal le prédit dans 80 % 
des cas et les deux ensemble dans 90 % des cas. Mais sur- 
tout, à l'inverse, un Doppler utérin normal élimine à 95 % 
le risque de récidive et d'accident vasculaire aigu de fin de 
grossesse, et ceci est déjà utilisable dès 12-14 SA. 


En cas d'hypertension artérielle 


En cas d'HTA actuelle, s'il s'agit d'une HTA liée à la grossesse, 
le Doppler utérin sera généralement perturbé puisque les 
anomalies de la circulation utéroplacentaire sont à l'origine 
et précèdent l'HTA. En revanche, en cas d'HTA chronique 
(non gravidique), le Doppler utérin n'est théoriquement pas 
perturbé. Cependant, cette distinction doit être prudente et 
nuancée car une HTA gravidique peut venir compliquer une 
HTA préexistante à la grossesse. Dans tous les cas, l'associa- 
tion de Doppler utérins et ombilicaux pathologiques, avec 
hypertension artérielle, détermine quasi constamment une 
hypotrophie sévère. 


En cas de PAG/RCIU actuel 


Si les Doppler utérins et ombilicaux sont normaux, l'origine 
vasculaire est peu probable - mais quand même possible - et 
il faut rechercher une autre explication : pathologie primiti- 
vement fœtale ou infectieuse, mais, surtout, lorsque tout est 
normal, une petite stature constitutionnelle ou une erreur 
de datation. 

Un Doppler ombilical pathologique alors que le Doppler uté- 
rin est normal doit faire évoquer une étiologie non vasculaire, 
en particulier chromosomique ou malformative (mais attention, 
d'authentiques RCIU vasculaires, placentaires avec DO patholo- 
gique peuvent exister malgré un Doppler utérin normal). 

Un Doppler utérin pathologique signe a priori une ori- 
gine vasculaire, confirmant parfois le tableau clinique d HTA 
ou de pré-éclampsie. Si le Doppler ombilical est normal, on 
peut étre rassuré pour les 2 a 4 semaines suivantes, selon la 
gravité du RCIU et des signes associés (oligoamnios, HTA). 


Remarque 


L'objectif du Doppler ombilical est de repérer les foetus les plus 
a risque de morbimortalité périnatale. Dans une population a 
risque élevé (avec un retard de croissance), sa valeur prédictive 
positive est élevée pour le risque d'acidose ou de mort in utero : 
la mortalité périnatale est de près de 50 % en cas de reverse flow. 
Dans plusieurs études, la mortalité périnatale est plus élevée chez 
les foetus présentant un Doppler cérébral pathologique malgré 
un DO normal justifiant l'étude systématique de ces deux sites. 


En pratique, selon les cas : 

= le Doppler ombilical est modérément pathologique et 
le Doppler cérébral est normal (index cérébroplacen- 
taire inférieur a 1), on peut poursuivre une surveillance 
ambulatoire ; 
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= le Doppler ombilical est gravement perturbé avec une 
diastole nulle ou un reverse flow. Une surveillance 
hospitalisée est plus prudente et un déclenchement 
ou une césarienne s'imposent si la maturité fœtale est 
acquise ; 

= sila maturité pulmonaire n'est pas acquise, il faut faire 
une corticothérapie et guetter les signes prédictifs 
d'acidose : l'altération du Doppler cérébral est un signe 
d'adaptation à l'hypoxie mais pas (encore) d'acidose et 
précède de quelques jours (6 à 13 jours en moyenne) 
les anomalies du RCF. Les perturbations du retour 
veineux sont déjà un signe d'hypoxie myocardique et 
indiquent l'imminence d'une décompensation à haut 
risque neurologique. Il faut donc en permanence faire 
la balance entre le risque de prématurité et le risque de 
souffrance cérébrale. Le monitorage du RCF reste une 
valeur sûre de cette évaluation mais ses perturbations 
sont plus tardives et témoignent déjà, dans le cas des 

RCIU sévères, d'une hypoxie dangereuse : comme noté 

plus haut, il doit être complété par l'analyse de la VCT 

(variabilité à court terme) et la surveillance du canal 

d'Arantius. 

Au total, «l'intérêt d'un dépistage est dépendant des 
possibilités d'influencer la fréquence de la maladie ou ses 
conséquences » (in étude PERASTUN). Tout le probleme 
du dépistage par Doppler des grossesses à risque d'insuf- 
fisance utéroplacentaire (RCIU, HTA et pré-éclampsie, 
MIU) est qu'il est souvent trop tardif et qu'on ne dispose 
pas d'un protocole universel de traitement ou de préven- 
tion présentant un niveau de preuve indiscutable. Actuelle- 
ment, on identifie la population à risque sur les antécédents 
de complications présumées vasculaires, mais cela néglige 
toutes les primigestes qui par définition n'ont pas d'anté- 
cédents gravidiques. Or ces complications vasculaires sont 
essentiellement l'apanage de la première grossesse, les 
grossesses suivantes étant relativement épargnées : pré- 
éclampsie chez 5-7 % de primigestes versus seulement 
1-3 % de multipares. Un traitement antiagrégant plaquet- 
taire par aspirine a déjà démontré globalement des effets 
«modérés » sur la prévention de la pré-éclampsie (Revue 
Cochrane 2007), à condition d'être débuté avant 16 SA, et 
surtout chez la multipare. Par ailleurs, le Doppler utérin 
au 1“ trimestre a une bonne valeur prédictive négative au 
1°" trimestre (mais sa valeur prédictive positive est discu- 
table). En ce qui concerne le point crucial des primigestes, 
une large étude française (PERASTUN, 2012) sur le traite- 
ment préventif par aspirine spécifiquement chez les pri- 
migestes avec anomalies Doppler utérin au 1“ trimestre n'a 
pas été concluante car elle n'a pas montré de diminution 
du risque de pré-éclampsie. 

La vélocimétrie utéroplacentaire et fœtale apporte des 
éléments précieux pour l'évaluation de la vitalité fœtale 
et une décision éventuelle d'extraction, dans le cadre 
de l'hypoxie chronique (RCIU essentiellement). Mais ces 
données doivent être intégrées au contexte clinique et aux 
antécédents, aux paramètres biologiques et à la biométrie, 
au monitorage du RCF. Le but de la surveillance obstétri- 
cale est d'amener le fœtus le plus loin possible en maturité 
et de le faire naître avant que les mécanismes d'adaptation 
ne soient dépassés et qu apparaissent des lésions neurolo- 


giques. On sait actuellement que la majorité des infirmités 
motrices cérébrales ne sont pas liées à des complications 
de l'accouchement mais se sont constituées avant la 
naissance. 


Anémie fœtale et allo-immunisation érythrocytaire 


La première étiologie (plus de 80 %) de l'anémie fœtale est 
l'hémolyse par allo-immunisation érythrocytaire dans le 
groupe Rhésus D (Rh1) pour 70 % des cas, le groupe Kell 
pour 20 %, et plus rarement dans les groupes Rh4 ou Rh5. 
L'hémolyse peut aussi être liée à une infection (parvovirus 
B19, 10 %) ou à une hémoglobinopathie. Beaucoup plus 
rarement, l'anémie est secondaire à une hémorragie fœto- 
maternelle (HFM) massive que l'on peut reconnaître et 
quantifier chez la mère par le test de Kleihauer ou la cyto- 
métrie en flux. 

L'anémie fœtale a des conséquences rhéologiques et 
hémodynamiques. Il existe d'une part une diminution de la 
viscosité sanguine liée à la chute de l'hématocrite et d'autre 
part l'activation de mécanismes compensatoires (circulation 
d'épargne comme dans le RCIU) provoquant une redistri- 
bution circulatoire au profit du cerveau : ces deux phéno- 
mènes contribuent ensemble à l'accélération du flux artériel 
cérébral avec une augmentation presque proportionnelle du 
pic de vitesse maximale. 

En cas d'allo-immunisation érythrocytaire, la véloci- 
métrie Doppler est devenue la méthode de dépistage et de 
surveillance de l'anémie fœtale, à la place de l'amniocen- 
tèse avec le classique dosage de la bilirubine dans le liquide 
amniotique par mesure de la densité optique. L'augmenta- 
tion de la vitesse maximum (le pic) dans l'artère cérébrale 
moyenne (le MCA-PSV pour middle cerebral artery-peak 
systolic velocity) apparait avant les signes échographiques 
de décompensation (anasarque) qui ne se manifestent que 
pour des baisses très importantes du taux d'hémoglobine 
(en dessous de 5-6 g, selon l'âge gestationnel). On doit a 
Mari (et a son groupe de recherche), l'établissement de 
courbes de vélocimétrie en fonction de l'age gestationnel 
et la démonstration d'une relation directe entre le taux 
d'hémoglobine fœtale et la vitesse systolique. Les courbes et 
tables sont exprimées en MoM (multiple of the median) en 
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Fig. 7.44 Vitesse maximum dans l'artère cérébrale moyenne 
(MCA-PSV). La zone à risque d'anémie sévère se situe au-dessus 
de 1,5 MoM (voir tableau 7.32). Source : Mari G. Noninvasive diagno- 
sis by doppler ultrasonography of fetal anemia due to maternal red-cell 
alloimmunisation. N Engl J Med 2000; 342 : 9-14. 
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raison de l'augmentation de la vitesse avec l'âge gestation- 
nel (voir fig. 7.44 et tableau 7.32) avec une zone dangereuse 
au-dessus de 1,5 MoM : haut risque d'anémie modérée à 
sévère ou de décompensation. La confirmation biologique 
peut étre obtenue par prélevement sanguin foetal mais ce 
geste n'est pas sans danger et on le pratique seulement dans 
le cadre d'une transfusion in utero. Inversement, en dessous 
de 1,5 MoM, on ne retrouve jamais d'anémie dangereuse. 
La valeur en MoM peut étre obtenue en divisant la valeur 
mesurée par la médiane pour l'âge gestationnel ou directe- 
ment en ligne’. 

L'augmentation du MCA-PSV est commune à toutes 
les anémies fœtales quelles que soient les étiologies et, 
de même, les conséquences physiopathologiques sont 
identiques pour toutes les anémies : augmentation de 
l'érythropoïèse avec hépatosplénomégalie, hypertension 
portale qui ralentit le débit veineux ombilical, insuffi- 
sance hépatique et hypoalbuminémie, œdèmes, ascite 
puis anasarque (voir chapitre 13, Ascite et anasarque 
foetoplacentaire). La symptomatologie varie seulement en 
fonction de la vitesse d'installation : mort subite en cas 
d'HEM massive ou installation progressive qui peut rester 
assez longtemps asymptomatique avant que n apparaisse 
une petite ascite. 

Un cas particulier est constitué par les jumeaux mono- 
choriaux. Dans cette configuration de grossesse, l'explora- 
tion est encore plus décisive pour dépister un déséquilibre 
au niveau des anastomoses placentaire et surtout ses consé- 
quences. En cas de syndrome transfuseur-transfusé (STT) 
classique, une anémie est possible chez le fœtus donneur 
mais elle est au deuxième plan, derrière les signes de désé- 
quilibre hémodynamique. En revanche, pour la séquence 
anémie-polycythémie (twin anemia polycythemia sequence 
ou TAPS), la vélocimétrie cérébrale est essentielle pour 
le dépistage : une séquence TAPS se définit en effet par un 
MCA-PSV > 1,50 MoM pour l'un des foetus (anémique) et 
< 1,0 MoM chez l'autre (polyglobulique), elle traduit une 
hémorragie foeto-foetale plus ou moins brutale et elle est 
surtout observée après coagulation laser laissant des anas- 
tomoses résiduelles : voir chapitre 18, Syndrome transfu- 
seur-transfusé (STT) et séquence anémie-polycythémie 
(TAPS). 

L'utilisation du Doppler cérébral a considérablement 
amélioré et simplifié la prise en charge des anémies foetales 
en permettant un diagnostic beaucoup plus rapide de la 
baisse de l'hématocrite avec une évaluation immédiate de sa 
gravité afin de décider d'une transfusion (ou d'une naissance 
provoquée). L'échographie sera ensuite indispensable pour 
guider le geste de ponction (voir chapitre 19). La transfu- 
sion in utero (TIU) est un geste risqué évidemment réservé a 
des équipes entraînées : elle est décidée quand le MCA-PSV 
est supérieur à 1,50-1,55 MoM, et elle est répétée quand la 
vitesse repasse au-dessus de cette valeur. On pratique soit 
une transfusion simple (plus rapide), soit une exsanguino- 
transfusion in utero (ETIU, plus longue mais plus efficace). 
La transfusion intrapéritonéale (TIP) est réservée aux fœtus 
très jeunes (< 17 SA). 





* http://www.perinatology.com/ (rubrique Calculator) 
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Les malformations cranio-encéphaliques représentent 25 % 
de l'ensemble des malformations foetales. Certains diagnos- 
tics sont faciles et possibles dès l'échographie du 1* tri- 
mestre. C'est le cas notamment des acranies. En revanche, 
il en existe de nombreux autres où, malgré un signe d'appel 
évident, comme une ventriculomégalie, le diagnostic étiolo- 
gique peut être difficile à établir. Limagerie par résonance 
magnétique (IRM) cérébrale est alors d'un apport précieux. 
En conséquence, l'évaluation du retentissement clinique 
immédiat et à long terme est souvent incertaine, ce qui com- 
plique la consultation neuropédiatrique. Enfin, certaines 
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pathologies cérébrales, acquises tardivement, comme les 
complications d'accidents hypoxo-ischémiques, peuvent 
échapper à l'échographie du 2° trimestre et sont une mau- 
vaise surprise de fin de grossesse. 
Nous envisageons successivement dans ce chapitre : 
= les anomalies de la biométrie céphalique ; 
= les anomalies des contours du crane; 
= les ventriculomégalies ; 
= les aspects liquidiens sus-tentoriels anormaux ; 
= les anomalies tissulaires ; 
= les anomalies de la fosse cérébrale postérieure. 
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Anomalies de la biométrie 
céphalique 


Le dépistage des anomalies de croissance céphalique nécessite 
une mesure correcte du diamètre bipariétal (DBP ou BIP) et de 
la circonférence céphalique (CC) ou périmètre crânien (PC). 

Le plan de coupe pour la biométrie céphalique est celui 
recommandé par le Collège français d'échographie fœtale 
(CFEF) : voir chapitre 7, Biométrie fœtale. 

Le DBP se mesure sur une coupe transversale de la tête 
fœtale (coupe transthalamique) occupant plus de la moitié de 
la taille totale de l'image. Sur cette coupe, la scissure interhé- 
misphérique, le cavum du septum pellucidum, les thalamus, 
le 3° ventricule et la citerne ambiante (citerne du mésencé- 
phale) sont visibles. La symétrie doit étre respectée de part 
et d'autre de la ligne médiane. Théoriquement, les cornes 
occipitales des ventricules latéraux ne doivent pas être vues 
sur cette coupe mais en pratique celle-ci est acceptable. En 
revanche, la fosse cérébrale postérieure avec le cervelet ne doit 
pas être apparente (voir fig. 7.3). Ces dernières années, il était 
préconisé de placer le caliper d'entrée au milieu de l'os pariétal 
proximal, le caliper de sortie au milieu de l'os pariétal distal. 
Le CFEF a souhaité que, progressivement, ces courbes soient 
remplacées par de nouvelles courbes internationales (Inter- 
national Fetal and Newborn Growth Consortium for the 21st 
Century ou Intergrowth-21st), plus récentes, obtenues avec un 
strict contrôle de qualité sur des femmes à bas risque suivies 
depuis le 1“ trimestre de grossesse jusqu à deux années après 
la naissance. Ceci reste controversé car si la méthodologie est 
rigoureuse, la population de référence en revanche est très 
variée, assez loin de la population caucasienne. L'utilisation 
des courbes Intergrowth-21st nécessite que le caliper d'entrée 
soit placé au bord externe de l'os pariétal proximal, le caliper 
de sortie au bord externe de l'os pariétal distal. L'axe de la 
mesure est perpendiculaire à la scissure interhémisphérique. 

Le PC se mesure dans le plan du DBP (en conservant les 
mêmes critères de qualité) par une ellipse dont les points 
sont placés à la périphérie du pourtour osseux (voir fig. 7.4). 

Les mesures sont exprimées en millimètres et réparties en 
percentiles (3-5-10-50-90-95-97) pour chaque semaine d'amé- 
norrhée (voir tableaux 7.1 et 7.2). La courbe du PC est également 
exprimée en Z-scores (écart type, déviation standard) ce qui per- 
met d'avoir les valeurs extrêmes (-3 DS et + 3 DS) utiles pour le 
diagnostic des micro- et macrocéphalies (voir tableau 7.3). 

I Remarque 1 

Deux logiques, soit le filtre est large et prudent en utilisant 10°- 

90° percentile, soit le filtre est plus sélectif avec 3°-97° percentile. 

Avec le filtre large, on risque moins de passer à côté d'une anomalie 

de croissance, mais on risque beaucoup de faux positifs anxiogènes. 


Remarque 2 


Attention à l'expression des résultats lorsqu'ils sont «limites ». 
Écrire «DBP <3° percentile», est insuffisant car ce DBP, par 
exemple, peut se situer à 0,5 mm ou à 10 mm en dessous du 
3° percentile, ce qui n'a pas la même signification. Dans le premier 
cas, on peut étre encore dans des variations physiologiques, dans 
le deuxième on est dans l'erreur de date ou la pathologie sérieuse. 
Le résultat d'un DBP s'interprétera aussi en fonction du PC. Un 
NPC dans des valeurs normales est rassurant. 


Remarque 3 


Pour interpréter une anomalie de biométrie céphalique, il est 
nécessaire de connaître le sexe du fœtus, le périmètre crânien 
des parents et, si possible, celui des autres enfants à la naissance. 
Ceci permet d'attribuer une composante constitutionnelle, au 
moins partiellement, à une mesure trop faible ou au contraire 
trop élevée. 


Microcéphalie 


Anatomiquement, on parle de microcéphalie lorsque le 
périmètre céphalique est à moins 3 déviations standard 
(DS) au-dessous de la moyenne soit le 0,15° percentile ! 
Ainsi, pour envisager en période anténatale ce diagnostic 
lourd de conséquence, il faut que le DBP et le PC soient 
nettement inférieurs au 3° percentile de l'âge gestation- 
nel considéré. Si le DBP est anormal mais que le PC reste 
dans des valeurs acceptables, il s'agit d'une dolichocépha- 
lie simple par modelage de la téte foetale (présentation du 
siège, oligoamnios...) qui, isolément, n'a pas de caractère 
pathologique (fig. 8.1). 

La fréquence de la microcéphalie est estimée de 1 a 4 cas 
pour 10000 naissances mais seulement 14 % des micro- 
céphalies sont diagnostiquées pendant la grossesse. Ce sont 
les microcéphalies primitives par développement anormal 
du cerveau durant les sept premiers mois de grossesse (ano- 
malie de la migration et de la prolifération neuronale). Les 
microcéphalies secondaires à une «agression » cérébrale 
survenant en fin de grossesse (infectieuse, hémorragique, 
hypoxique...) ne seront diagnostiquées qu'en période péri- 
ou néonatale. 


Remarque 


En cas de suspicion de microcéphalie, on se réfèrera plus volon- 

tiers à la courbe Intergrowth-21st du PC en déviations standard 

pour coller à la définition clinique. On peut néanmoins noter 

que le 3° percentile de la courbe du CFEF est assez superposable 

à celle -3 DS proposée par Intergrowth-21st (voir tableaux 7.2 
E et 7.3). 





Fig. 8.1 Dolicocéphalie. 22 SA. Sur cette coupe transthalamique de 
mesure de la biométrie céphalique, on note un DBP au 7° percentile et 
un PC au 75° percentile. 


Chapitre 8. Anomalies cranio-encéphaliques 


Le diagnostic de microcéphalie est rarement posé avant 
22 SA, mais il peut être suspecté si, à côté de mesures cépha- 
liques très faibles, les mesures abdominales et osseuses sont 
normales, si l'âge de la grossesse est connu avec précision 
ou sil existe à l'interrogatoire des éléments évocateurs 
(antécédents, contexte infectieux...). Le pôle céphalique 
peut aussi présenter une forme inhabituelle avec, sur une 
coupe de profil, un front fuyant par hypotrophie des lobes 
frontaux. Devant cet aspect, il reste à éliminer une cra- 
niosynostose à type de turricéphalie (voir plus loin). Les 
espaces péricérébraux peuvent être larges. L'existence d'une 
ventriculomégalie associée ou des anomalies de la giration 
viendront conforter le diagnostic (fig. 8.2). L'établissement 


d'une courbe de croissance des mesures céphaliques permet 
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de noter parfois un infléchissement de celles-ci, souvent 
progressif, modéré et tardif. L'IRM confirme la suspicion 
de microcéphalie, en évaluant plus précisément les mesures 
exactes du cerveau. Souvent, le DBP cérébral et le DBP 
osseux sont dans les mêmes percentiles, mais il existe des 
microcéphalies à PC conservé. 

Le diagnostic est en revanche difficile si toutes les mesures 
foetales sont faibles mais sans malformation échographi- 
quement décelable et sans contexte clinique (infectieux), 
génétique (antécédents) ou environnemental particulier 
(drogues, alcool). On évoquera alors plus volontiers une 
erreur de datation, un retard de croissance intra-utérin 
symétrique (harmonieux), mais aussi un fœtus constitution- 
nellement petit (petit poids pour l'âge gestationnel ou PAG). 








Fig. 8.2 Microcéphalie à giration simplifiée. 28 SA. a. Coupe transversale du pôle céphalique passant par les piliers antérieurs du fornix. La 
vallée sylvienne est ainsi dégagée dans le bon plan d'étude. On voit un net retard de giration car le recouvrement du fond de la vallée sylvienne 
par le bord antérieur du lobe temporal (—) est à peine ébauché. La giration est en retard de 5 semaines. b. La céphalométrie confirme un retard 
d'environ 5 semaines avec une biométrie en faveur d'une microcéphalie. Le PC est à 225 mm pour un -3 DS à 233,5 mm. c. L'IRM confirme 
un retard net de la giration avec visualisation de l'ébauche des vallées sylviennes (=). Non visibles sur ce cliché : les structures cérébrales sont 
présentes; au niveau du parenchyme, il existe des hypersignaux de la substance blanche périventriculaire compatibles avec des anomalies de la 
migration neuronale. La foetopathologie confirme le diagnostic de microcéphalie à giration simplifiée par mutation du gène ASPM (abnormal 


spindle-like microcephaly-associated). 
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Dans cette derniere hypothése, les mesures sont faibles mais 
la croissance reste partiellement conservée. Il faut penser à 
vérifier systématiquement le morphotype parental (notam- 
ment le PC) et les antécédents (poids, taille, PC et sexe des 
enfants précédents). 

Les étiologies de la microcéphalie sont multiples. Cer- 
taines sont échographiquement évidentes s'il existe des 
malformations cérébrales associées évocatrices (holopro- 
sencéphalie, agénésie du corps calleux, lissencéphalie, ano- 
malie de la fosse cérébrale postérieure). Cependant l'apport 
de l'échographie est parfois insuffisant et la recherche étio- 
logique nécessite un bilan infectieux, génétique et une IRM 
complémentaire. Enfin, certaines microcéphalies resteront 
inexpliquées et «isolées » en anténatal. On peut citer ici 
quelques étiologies qui seront détaillées plus loin dans ce 
chapitre et aussi aux chapitres 16 et 17: 
= les causes acquises ou environnementales : 

— infectieuses : cytomégalovirus (CMV), rubéole, her- 

pès simplex, virus Zika, 

— toxiques : syndrome d'alcoolisation fœtale, cocaine, 
phénylcétonurie maternelle, monoxyde de carbone, 
irradiations, 

— hypoxo-ischémiques. En cas de lésions clastiques pré- 
coces et importantes (aprosencéphalie, atélencépha- 
lie), on peut observer un chevauchement des sutures; 

= les causes génétiques : 

— anomalies chromosomiques : trisomie 9, trisomie 13, 
trisomie 22, diverses délétions (4p- : syndrome de 
Wolf-Hirschorn; 5p- : syndrome du cri de chat...), 
anomalies plus fines de structures dépistées par com- 
parative genomic hybridization (CGH) array (analyse 
chromosomique sur puce a ADN ou ACPA), 

— syndromes géniques : microcéphalie associée a des 
troubles de la giration (syndrome de Miller-Dieker), 
a des anomalies faciales et des membres (syndrome 
de Smith-Lemli-Opitz), a des anomalies rénales et des 
extrémités (syndrome de Meckel), à un nanisme (syn- 
drome de Seckel)... , 

= les anomalies primitives du cerveau : 

— holoprosencéphalie, 

— lissencéphalie, 

- polymicrogyrie si symétrique et diffuse, si focalisée 
plutôt en faveur d'une cause ischémique ou infectieuse, 

- microcéphalie à giration simplifiée par arrêt précoce 
de la migration et de la prolifération neuronales asso- 
ciant lissencéphalie et hypoplasie du corps calleux, 
alors que dans la microcéphalie vera il n'existe pas 
d'anomalie anatomique cérébrale notable et la gira- 
tion semble normale sur l'IRM. On comprend ici la 
difficulté du diagnostic prénatal et de l'évaluation du 
pronostic. 


Macrocéphalie 


On parle de macrocéphalie lorsque le périmètre cépha- 
lique est à + 3 DS au-dessus de la moyenne. On peut aussi 
différencier la macrocrânie où le PC osseux est à + 3 DS 
(sans préjuger du volume cérébral) et la mégalencéphalie 


qui se définit par un poids excessif du cerveau de + 2 DS 
(évaluation qui n'est évidemment pas échographique mais 
anatomique). 

En échographie, le DBP et le PC sont nettement supé- 
rieurs au 97° percentile pour l'âge gestationnel en discor- 
dance avec le reste de la biométrie, ce qui exclut en principe 
une erreur de datation. Si toutes les mesures foetales sont au- 
dessus des normes, on peut discuter une erreur de datation, 
une macrosomie constitutionnelle ou d'origine diabétique. 

A côté des macrocéphalies isolées, généralement de bon 
pronostic dans un environnement constitutionnel, il en 
existe d'autres intégrant un contexte malformatif : 
= les anomalies squelettiques (ostéochondrodysplasie, 

dysostose) ; 
= l'hydrocéphalie de différentes origines; 
= l'hydranencéphalie par destruction ischémique; 
= les troubles de la migration neuronale : 

- syndrome de Walker-Warburg : lissencéphalie de 

type II, hydrocéphalie, hétérotopie cérébelleuse, 
+ malformation de Dandy-Walker, céphalocele et 
décollement rétinien, 

— hémimégalencéphalie avec ventricules plus ou moins 
dilatés et déformés, 

— syndromes neurocutanés (Protée, Klippel-Trenaunay, 
neurofibromatose de type I...), 

— mégalencéphalie symptomatique : dilatation ventricu- 
laire, corps calleux quelquefois épaissi, dysplasie corti- 
cale et operculation incomplète, 

— overgrowth syndromes (Sotos, Weaver); 

= les anomalies métaboliques rares (et souvent de révéla- 
tion postnatale). 

L'IRM permet de différencier cerveau et espaces péricé- 
rébraux, de vérifier la giration (étude du ruban cortical), de 
rechercher des hétérotopies de la substance blanche ou une 
dysplasie corticale. 


Autres anomalies de mesure du pôle 
céphalique 

Elles concernent la nuque, le cervelet, la grande citerne, les 
ventricules, la distance interorbitaire, les os propres du nez. 
Ces mesures sont étudiées plus loin dans ce chapitre et aussi 
aux chapitres 7, 9 et 16. 


Anomalies des contours du crane 


Acranie 

L'acrânie est une dénomination générale désignant une 

absence de la boîte crânienne et du tissu cérébral sus-orbi- 

taire plus ou moins complète suivant la précocité du proces- 

sus malformatif allant de : 

= l'absence totale de voûte et d'encéphale, avec une face 
rudimentaire (anencéphalie) (fig. 8.3a); 

= ala présence d'un encéphale anormal bombant dans le 
liquide amniotique (exencéphalie) et se nécrosant par la 
suite (au contact du liquide amniotique et/ou par frotte- 
ments de l'encéphale contre la paroi); 


Chapitre 8. Anomalies cranio-encéphaliques 389 





Fig. 8.3 Anencéphalie au 1° trimestre. a. 14 SA. Aspect foetopathologique. b, c. 12 SA. En b, coupe transversale du pôle céphalique. En c, 
coupe frontale de l'embryon. Le pôle céphalique de cet embryon est inhabituel. Le cerveau est absent au-dessus des thalamus (Th). Il est remplacé 
par une plage anéchogéne de LCS (X) entourée par une membrane méningée épaisse (>). Celle-ci laisse filtrer des structures cérébrales résiduelles 
dans la cavité amniotique comme le laisse supposer l'aspect finement échogène du liquide amniotique (+). 


Source : fig. 8.3a de L. Devisme. 


= jusqu à l'acalvaria plus ou moins totale par défaut de 
migration mésenchymateuse. Le cerveau normal n'est 
recouvert que par de la peau, l'os et la dure-mère étant 
absents. 
Son incidence est difficile à estimer en raison de la fré- 
quence de cette malformation dans les grossesses jeunes 
spontanément interrompues. On l'estime de 0,5 à 1 cas 


pour 1000 grossesses en France, 6,5 pour 1000 en Irlande. 
Les fœtus de sexe féminin sont plus fréquemment atteints 
dans une proportion de 3 pour 1. Le risque de récidive est 
de 3 à 5 %. Rarement d'origine génétique, elle peut être 
secondaire à un diabète insulino-dépendant mal équilibré ou 
à une carence en acide folique (ce qui justifie la prévention 
par la prise d'acide folique en période périconceptionnelle). 
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Fig. 8.4 Exencéphalie. a, b. 13 SA. En a, désorganisation des structures cérébrales sus-orbitaires (+) qui ne sont pas recouvertes par la 
voûte crânienne, absente. L'évolution peut se faire vers une véritable anencéphalie suite à la destruction des structures cérébrales au contact 
du liquide amniotique. En b, la coupe transversale passe au niveau de l'exencéphalie (x). On distingue des éléments échogènes (encépha- 
liques, 1), anéchogénes (liquide cérébrospinal, 2); l'ensemble est partiellement entouré des méninges (<). c. 16 SA. Coupe sagittale de 
l'embryon. Le pôle céphalique (T) est inhabituel. La voûte crânienne est absente. L'encéphale (—) extériorisé paraît de faible volume car 
une partie de celui-ci est lysé comme le laisse supposer l'aspect du liquide amniotique (+), finement échogène. L'évolution se fera vers une 


anencéphalie. 


En échographie, le diagnostic d'acrânie est possible dès 
12-13 SA. Dans sa forme majeure, l'acrânie est évoquée 
devant un pôle céphalique anormal : structure de l'encé- 
phale inhabituelle, désorganisée et extériorisée, absence de 
ligne interhémisphérique, plexus choroïdes non visibles, 
absence de voûte crânienne. Parfois l'encéphale anormal 
est recouvert d'une membrane méningée (fig. 8.3b et c). 
Il s'agit au départ plutôt d'un aspect d'exencéphalie totale 
(fig. 8.4). Le tissu cérébral anormal, bombant dans le liquide 
amniotique va ensuite se lyser et donner au 2° trimestre 
une anencéphalie (fig. 8.5). On note alors l'absence totale 
d'encéphale (même si anatomiquement il peut exister des 
structures cérébrales rudimentaires) et de voûte crânienne, 
ce qui rend impossible la mesure du DBP. Seules la base du 
crâne et la face sont identifiables avec des orbites paraissant 
volumineuses. Le liquide amniotique, contenant de l'encé- 
phale détruit, est finement échogène. 





Fig. 8.5 Anencéphalie au 2° trimestre. 19 SA. Coupe frontale de la face. 
Les orbites sont marquées et il n'y a ni encéphale ni voûte crânienne au- 
dessus des orbites (—). Il s'agissait d'une grossesse gémellaire dichoriale. 
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Des malformations associées peuvent être retrouvées : Les mouvements foetaux paraissent saccadés et amples 
rachischisis (25 % des cas), malformations urinaires (16 %), car ils sont provoqués par le contact du moignon céphalique 
fente labiopalatine (10 %), malformations digestives (6 %), avec l'utérus. 
malformations cardiaques (4 %). L'hydramnios est fréquent Dans l'acalvaria, que la voûte crânienne soit totalement 
par troubles de déglutition. ou partiellement absente (fig. 8.6), l'encéphale extériorisé 





Fig. 8.6 Acalvaria. a, b. Forme partielle. 13 SA. En a, coupe sagittale pour mesure de la clarté nucale : on note que la partie postérieure du crane 
est inhabituelle, avec des contours mal dessinés (ossification occipitale absente) et un bombement postérieur (=). En b, sur la coupe transversale 
du pôle céphalique, on retrouve un cranioschisis large (+) avec extériorisation des cornes occipitales ventriculaires au sein desquelles on reconnaît 
les plexus choroïdes (+). L'aspect reste néanmoins assez homogène et symétrique. c. Forme complète. 18 SA. Au travers d'un cranioschisis (1) de 20 mm 
s'extériorise une grande partie de l'encéphale (E). Les structures cérébrales ne sont pas désorganisées et gardent une relative symétrie par rapport à la ligne 
interhémisphérique que l'on devine. Elles sont entourées de façon régulière par un revêtement méningé et cutané (=) moins échogène que l'os du crane (Cr). 
d, e. Forme complète. 22 SA. En d, coupe frontale du pôle céphalique. Il n'y a pas de voûte crânienne individualisable. Les hémisphères cérébraux gardent 
une certaine symétrie mais sont étalés latéralement (—). En e, même foetus : l'absence relative de désorganisation des structures cérébrales extériorisées est 
encore plus nette sur cette coupe transversale du pêle céphalique. 
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Fig. 8.7 Exencéphalie par maladie des brides amniotiques. a. 14 SA. L'encéphale extériorisé est accolé au placenta (+). L'étude en temps réel 
montre que la tête reste fixée au placenta alors que le reste de l'embryon est mobile. b. Aspect anatomique «historique ». On devine sous les membranes 
transparentes, l'encéphale extériorisé (+) à travers un large cranioschisis. Un repli membranaire (ou une bride amniotique) est visible en périphérie (>). 
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Fig. 8.8 Acardiaque-acéphale. a. 12,5 SA. Grossesse gémellaire monochoriale. Coupe sagittale d'un des embryons dont l'aspect est inhabituel. 
Le pôle céphalique est absent. Il existe un œdème sous-cutané (—) prédominant sur la partie haute et thoracique de l'embryon. On retrouve un 
flux sanguin «entrant» (>) par une artére ombilicale (dans ce cliché, la coloration des flux est inversée par rapport a la présentation classique). 
b. 22 SA. Grossesse gémellaire monochoriale. Coupe frontale du jumeau acardiaque dont on distingue quelques éléments rachidiens lombaires et 
thoraco-abdominaux (—) et qui est entouré d'un œdème sous-cutané important (x). Le pôle céphalique est absent. 


garde un aspect homogène et symétrique (car il est protégé 
par un tissu méningé et cutané) très différent de l'exencé- 
phalie où l'encéphale est destructuré et plus ou moins 
détruit. 


Certaines curiosités embryologiques et échographiques 


ou syndromes rares comportant une acrânie peuvent se 
rencontrer : 


l'exencéphalie par maladie des brides amniotiques. 
L'encéphale extériorisé et anormal est adhérent au 
placenta, fixé à celui-ci lors des mouvements fœtaux 
(fig. 8.7). Dans cette forme, on retrouve une dys- 
morphie faciale complexe à type de fentes faciales 
asymétriques et obliques, d'hypertélorisme, d'ano- 
malie de l'ensellure nasale, de micro- ou anophtalmie 
unilatérale ; 


le monstre acardiaque-acéphale, malformation 
exceptionnelle pouvant pe ae une ~ 
o monochoriale (fig. 8.8 et voir fig. 18.36 
et 18.37); 

le limb body wall complex, forme majeure d'une mala- 
die des brides amniotiques, associant exencéphalie, 
acne cœlosomie et amputations de membres 
(fig. 8.9); 

la dysgénésie tubulaire rénale (autosomique récessive) 
associant hypocalvaria, microcéphalie et retard de crois- 
sance, dysmorphie faciale et déformation des membres 
secondaires a un anamnios retrouvé en fin de 2° trimestre 
(séquence de Potter). Méme si les reins gardent souvent 
un aspect échographique habituel, ils peuvent aussi étre 
de petit volume et hyperéchogènes; 
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Fig. 8.9 Limb body wall complex. 14 SA. Coupe sagittale de l'em- 
bryon qui est polymalformé avec au minimum une exencéphalie (1), 
une coelosomie (2) et un rachischisis (3). 


= l'aplasie cutanée congénitale où il existe une acalvaria 
partielle avec un encéphale sous-jacent et une peau en 
regard plus ou moins normaux (rendant le diagnostic 
échographique tributaire de la position de la tête fœtale) 
jusqu'au syndrome d'Adams-Oliver associant, a des 
degrés variables, acalvaria partielle, aplasie cutanée du 
vertex, malformations oculaires a type de microphtalmie 
ou de cataracte, malformations des membres et des extré- 
mités, cardiopathie et sclérose hépatoportale. 


Céphalocèle 


La céphalocèle est une hernie du contenu intracrânien à tra- 
vers une brèche de la voûte cranienne ou de la base du crane. 
Elle est le plus souvent isolée ou entre dans un tableau poly- 
malformatif d'origine génétique ou non. Elle se rencontre 
dans 1 cas pour 5000 naissances et se caractérise par une 
protrusion dans le liquide amniotique d'une poche ménin- 
gée ne contenant que du liquide cérébrospinal (méningo- 
cèle) ou que du tissu cérébral (encéphalocèle). Si les deux 
sont présents on parle de méningo-encéphalocèle . 

Elle peut être petite, difficile à diagnostiquer, ou d'un 
volume variable avec une composante plus ou moins impor- 
tante de tissu cérébral et une désorganisation des structures 
encéphaliques sous-jacentes. 

Elle se localise le plus souvent sur la ligne médiane, fron- 
tale et surtout occipitale (75 % des cas), ou latéralement. 

Le pronostic dépend de la localisation, du volume et du 
type de céphalocèle. Une encéphalocèle est habituellement 
de mauvais pronostic, ce qui n'est pas toujours le cas pour 
une méningocèle isolée notamment si elle est antérieure et 
de petit volume (<20 mm de diamètre). Dans ce type de 
méningocèle, des troubles endocriniens sont néanmoins 
possibles. 

En échographie (fig. 8.10), l'aspect découle de la taille 
du défect crânien et du contenu de la hernie : celui-ci est 
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anéchogène s'il est limité aux méninges et au liquide céré- 
brospinal; mixte, hétérogène, cérébriforme si des structures 
encéphaliques sont associées. 

Dans les formes occipitales, la fosse cérébrale posté- 
rieure est anormale avec une ou les deux cornes occi- 
pitales des ventricules attirées vers le cranioschisis. Il 
s y associe une ventriculomégalie trois fois sur quatre. 
En revanche, le cervelet est rarement présent dans une 
céphalocèle occipitale. 

Les formes frontales sont associées à une fente labiale 
ou labiopalatine ou, dans les formes majeures, à une 
fente faciale responsable d'un hypertélorisme. 

De nombreux syndromes ou malformations (tou- 
chant surtout le système nerveux central) intègrent une 
céphalocèle. On peut citer : 
= le syndrome de Meckel-Gruber (autosomique réces- 

sif) comportant céphalocèle occipitale (80 %), dys- 

plasie rénale multikystique (100 %), polydactylie 

postaxiale et anamnios (voir fig. 14.29); 
= le syndrome de Joubert, la dysraphie tectocérébelleuse, 

le syndrome de Walker-Warburg... (voir plus loin); 
= l'iniencéphalie associant céphalocèle occipitale et 

rachischisis des premières vertèbres cervicales respon- 

sable d'une hyperextension du cou (voir fig. 10.23f, g 

et h). 

Le diagnostic différentiel est représenté par l'hygroma 
cervical postérieur dans sa forme pseudo-solide où les septa 
des logettes sont épais (voir fig. 9.38 et 16.2). La fosse céré- 
brale postérieure est normale et il s y associe parfois une ana- 
sarque fœtale. Il est plus difficile d'éliminer une anomalie de 
la voûte cranienne non communicante avec les méninges ou 
l'encéphale sous-jacent. 


Image d'addition de la voûte 
Le diagnostic échographique d'une image d'addition de 
la voûte crânienne peut être difficile car il est fonction du 
volume, de la localisation et de l'échostructure de cette 
image. L'IRM élimine une petite céphalocèle en vérifiant 
l'absence de communication avec les structures cérébrales 
sous-jacentes. 

Il peut s'agir d'hémangiome, de lipome ou de kyste 
épidermoide. 


Hémangiome 

Isolé ou multiple, l'hémangiome sous-cutané est d'un 
volume variable. Il peut s'étendre à la face et au thorax 
et parfois s'associer à des malformations encéphaliques 
diverses évoquant un syndrome neurocutané de mauvais 
pronostic. S'il est isolé, il régresse progressivement en 
postnatal. 

En échographie, on note une masse d'échostructure 
variable (hypo-échogène, finement échogène, ou globa- 
lement échogène), aux contours d'autant plus bosselés 
qu'elle est volumineuse, parfois bien individualisée grâce au 
Doppler couleur qui retrouve au sein de l'hémangiome un 
flux plutôt lent (fig. 8.11). 
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Fig. 8.10 Céphalocéles. a. Céphalocèle occipitale. 14 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Les plexus choroides et la scissure interhémis- 
phérique ont un aspect normal. On note en revanche une petite solution de continuité à la partie occipitale (1) de la voûte crânienne avec une 
céphalocéle (=). b. Méningocéle occipitale. 23 SA. Hernie méningée, au contenu liquidien (anéchogéne) s'extériorisant au travers d'un cranioschi- 
sis occipital (>). c. Méningo-encéphalocéle occipitale. 23 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. On individualise une ventriculomégalie 
unilatérale avec extériorisation de la corne occipitale au travers d'un petit cranioschisis (>). d. Méningo-encéphalocéle occipitale. 17 SA et 4 jours. 
Coupe transversale du pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. Le cervelet (©) est d'aspect habituel, il n'est pas attiré en arrière; 
la grande citerne est visible; il n'existe pas d'anomalie de l'espace sus-tentoriel. À travers un cranioschisis occipital médian (—) s'extériorise une 
tuméfaction anéchogène (+) de 11 mm de diamètre moyen au sein de laquelle on note une discrète trabéculation (--+). e, f. Encéphalocèle occi- 
pitale. 27 SA. En e, coupe sagittale de la base du crâne et des premières vertèbres cervicales. Petite tumeur hypo-échogène de 1 cm de diamètre 
située au niveau occipital (=). En f, coupe transversale inclinée vers le bas du pôle céphalique. La tumeur extériorisée, hypo-échogène, est traversée 
par des structures linéaires correspondant a des structures nerveuses (=). Il s'agit donc d'une encéphalocéle et non d'une méningocéle. 
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Fig. 8.10 Suite. g. Méningo-encéphalocéle occipitale.15 SA. Coupe parasagittale céphalique et thoracique haute. La fosse cérébrale postérieure 
est complètement extériorisée. L'os occipital est absent, la structure « herniée » (—) est recouverte des méninges. Elle comporte des zones anécho- 
gènes (liquide cérébrospinal) et des zones plus denses en écho (cervelet, tronc cérébral...). Le mésencéphale (M) est également attiré en arrière. 
h. Méningo-encéphalocéle occipitale. 22 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. Large cranioschisis postérieur (—) laissant s'extérioriser des 
éléments méningés (1) et encéphaliques (2). 





Fig. 8.11 Hémangiome du cuir chevelu. 30 SA. a. Présence à côté du pôle céphalique (T) d'une tumeur échogène et homogène (—), suivant les 
mouvements de la tête fœtale. Il n'existe pas de cranioschisis. b. Sur une coupe tangentielle à la surface osseuse, la tumeur paraît bien limitée et le 
Doppler permet de dégager une vascularisation importante. Il s'agissait d'un hémangiome type RICH (rapidly involving congenital hemangioma). 


Sa localisation sous-cutanée est rarement décrite en anté- est à peine plus marquée que les tissus périphériques. Son 
natal car il est souvent de petite taille et en échographie diagnostic sera plus facile dans sa localisation calleuse 
ses contours sont réguliers et son échogénicité homogène (voir plus loin). 
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Kyste épidermoide 

Le plus souvent limité au niveau de la ligne médiane et du 
bregma, plus rarement en région occipitale, le kyste épi- 
dermoide est caractérisé en échographie par son aspect 
liquidien (anéchogène), avasculaire et ses contours nets. 
Il peut être isolé mais des localisations encéphaliques, 
se développant progressivement dans la petite enfance, 
peuvent être associées. 


Déformation des contours 


Il peut s'agir d'une anomalie des proportions (brachy- ou 
dolichocéphalie), de déformations par insuffisance de l'ossi- 
fication ou de soudure trop précoce des sutures. 

Les diagnostics de dolichocéphalie (petit DBP, mais 
CC normale, revoir fig. 8.1) et de brachycéphalie (DBP 
élevé mais CC normale) sont facilement évoqués, d'où 
l'intérêt en pratique de mesurer systématiquement la cir- 
conférence céphalique, ce qui est d'ailleurs recommandé 
par la Conférence nationale de l'échographie obstétricale 
et fœtale (CNEOF). Pour démontrer les variations de 
forme du crâne, certains utilisent la mesure du diamètre 
occipito-frontal et l'index céphalique (voir fig. 7.2). Une 
dolichocéphalie est fréquemment notée chez un fœtus en 
présentation du siège. Une brachycéphalie isolée corres- 
pond le plus souvent à une variante ethnique sans signi- 
fication pathologique. 

Une voûte cranienne se déformant facilement à l'appui 
de la sonde n'est pas toujours le témoin d'une pathologie. 
Cependant cette déformation, associée à une trop bonne 
définition cérébrale sous-jacente, peut évoquer un défaut 
de minéralisation que l'on essaie de préciser en recherchant 
d'autres signes échographiques (voir chapitre 15, Dysplasies 
du squelette ou maladies osseuses constitutionnelles) qui 
permettent ainsi de suspecter : 


= une hypophosphatasie (autosomique récessif) : 
crane peu ossifié, légèrement élargi, ventricules nor- 
maux, thorax étroit, absence d'ossification des côtes 
et vertèbres, micromélie variable avec importante 
déminéralisation et extrémités osseuses fines voire 
absentes ; 

= une ostéogenèse imparfaite de type II (autosomique 
dominant) : macrocrânie avec parfois ventriculomé- 
galie, déformation des contours osseux du pôle cépha- 
lique faiblement ossifiés sous la pression de la sonde 

(fig. 8.12a), platispondylie, thorax étroit et cals osseux 

des côtes qui sont typiquement concaves en dehors, 

membres inférieurs courts, incurvés, hypominéra- 
lisés, fracturés, le fémur étant le plus souvent atteint 

(voir fig. 15.13); 
= une achondrogenèse (autosomique récessive pour le 

type I, mutation autosomique dominante du collagène 

pour le type II) : crâne assez bien minéralisé, absence d'os- 
sification des corps vertébraux et du sacrum, membres 

courts et hypominéralisés (voir fig. 15.11 et 15.12); 
= une dysostose cleidocranienne (autosomique domi- 

nant) : brachycéphalie, thorax étroit, hypoplasie des cla- 

vicules, membres normaux... 

Certaines craniosynostoses (craniosténoses) peuvent 
étre découvertes in utero. Leur fréquence globale est 
de 1 cas pour 2500 naissances. La plus commune (la 
moitié des cas) est la soudure prématurée de la suture 
sagittale (scaphocéphalie) suivie de celle des deux 
sutures coronales simultanément (brachycéphalie), puis 
de la suture métopique (trigonocéphalie). En cas de 
craniosynostose multiple, le crane prend la forme d'un 
trèfle (fig. 8.12b). La plagiocéphalie est secondaire a la 
fermeture d'une seule suture coronale ou lambdoide. 
Les différents types de craniosténoses sont représentés 
à la fig. 8.12c. 





Fig. 8.12 Déformation des contours du crâne. a. Ostéogenése imparfaite. 37 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. On note un mode- 
lage de l'os pariétal proximal secondaire à la pression exercée par la sonde (—). La faible ossification du crâne permet une bonne conduction des 
ultrasons même en région proximale (+). b. Craniosténose. 24 SA. Coupe frontale du pôle céphalique. Déformation du crâne «en trèfle» par 
fermeture prématurée, parmi d'autres, des sutures pariétotemporales (=). À noter également une ventriculomégalie (x) chez ce foetus présentant 


un nanisme thanatophore. 


Chapitre 8. Anomalies cranio-encéphaliques 397 


fontanelle antérieure 


suture coronale 


suture lambdoide ---- 





astérion -- 









- fontanelle postérieure lambdoide 


coronale unilatérale 


| unilatérale 
_ suture sagittale 
coronale sagittale 
bilaterale 
_- suture coronale 
metopique à 


te -T = S PLAGIOCÉPHALIE 


* suture métopique 
BRACHYCÉPHALIE 


fontanelle antérieure 4 SCAPHOCÉPHALIE 
C TRIGONOCÉPHALIE 





Fig. 8.12 Suite. c. Types de craniosténoses : aspect anatomique normal et principales craniosténoses. d, e, f. Syndrome de Pfeiffer. En d, coupe 
transversale transthalamique du pôle céphalique. Il existe une fusion prématurée des sutures coronales (—). En e, coupe sagittale du pôle céphalique 
du même fœtus. On peut noter un profil plat avec une hypoplasie du maxillaire supérieur (+) donnant un aspect de protrusion antérieure de la mandi- 
bule (=). En f, reconstruction 3D surface. On individualise une exophtalmie (=) et un hypertélorisme. g. Feston frontal. 19 SA. Coupe transversale du 
pôle céphalique. On note un aplatissement et un rétrécissement bitemporal (—) traduisant le signe du feston frontal (lemon sign des Anglo-Saxons), 
un des signes échographiques majeurs indirects de myélodysraphie ouverte. Il existe aussi sur ce cliché un effacement de la grande citerne (+). 
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De trés nombreux syndromes sporadiques ou génétiques 
ont été décrits. Un groupe particulier correspondant a une 
mutation génétique du gène codant pour le récepteur du 
facteur de croissance des fibroblastes (fibroblast growth 
factor receptor-related) peut être suspecté par échographie 
devant la présence d'une craniosynostose bicoronale ou d'un 
crâne en forme de trèfle associés parfois à une dysmorphie 
faciale et des anomalies des membres et/ou des extrémités. 
La transmission est autosomique dominante mais l'expressi- 
vité clinique est variable. Le retard mental est retrouvé dans 
la moitié des cas et dépend du type de craniosynostose, des 
associations malformatives intracraniennes possibles et du 
degré d'hypertension intracranienne. Des troubles respira- 
toires initiaux sont possibles. 

Le diagnostic échographique est rarement posé avant 
20 semaines d'aménorrhée (SA) et sera aidé par l'échogra- 
phie 3D-4D qui, devant l'aspect anormal de la forme du 
crâne, essaie d'identifier les sutures et de rechercher leur fer- 
meture prématurée. Le scanner foetal permet le plus souvent 
de préciser le diagnostic en s'affranchissant de la présenta- 
tion fœtale, les doses d'irradiation étant négligeables avec 
les scanners actuels, d'ailleurs le contenu utérin ne doit plus 
être pratiqué en raison d'un rapport information/irradiation 
très inférieur au scanner spiralé. 

À côté de craniosynostoses non syndromiques, isolées, 
relevant d'un traitement neurochirurgical et plastique par- 
fois urgent, on peut individualiser certains syndromes dont 
le pronostic, généralement mauvais, est fonction du nombre 
et du type de sutures atteintes. Le scanner fœtal sera d'autant 
plus utile qu'il confirmera le diagnostic et recherchera des 
anomalies osseuses associées. On peut citer ici : 
= la dysostose craniofaciale (ou syndrome) de Crou- 

zon (1 cas pour 25000 naissances, autosomique domi- 

nant à expression variable) dont les formes sévères sont 
dépistées en anténatal devant un crane en forme de trefle, 
un aspect de brachy- ou d'oxycéphalie, avec exophtal- 
mie, hypertélorisme, oreilles bas implantées, hypoplasie 
maxillaire et prognathisme mandibulaire, une fusion des 
vertèbres cervicales mais sans anomalie des extrémités ; 

= l'acrocéphalosyndactylie ou syndrome d'Apert (1 cas 
pour 70000 naissances, autosomique dominante ou néo- 
mutations le plus souvent) caractérisée par une brachy- 
céphalie symétrique avec front verticalisé (turricéphalie), 
hypertélorisme et syndactylies partielles ou complètes 
créant un aspect de mains «en moufles» caractéris- 
tique. Il s'y associe parfois des malformations cérébrales 
et rachidiennes diverses : agénésie du corps calleux, 
céphalocèle, hydrocéphalie, mégalencéphalie, troubles de 

la giration, fusions vertébrales (voir fig. 9.12 et 15.22); 
= le syndrome de Pfeiffer (1 cas pour 100 000 nais- 

sances, autosomique dominant) caractérisé par une 

brachycéphalie, une acrocéphalie asymétrique et une 
dysmorphie faciale : visage aplati avec hypoplasie 
maxillaire et prognathisme relatif, oreilles bas implan- 
tées, racine du nez déprimée, exophtalmie et hyperté- 
lorisme (fig. 8.12d à f). Les extrémités sont anormales 
avec une déviation en varus du gros orteil qui est large, 
une syndactylie partielle des 2° et 3° doigts avec aspect 
trapézoide du pouce, une syndactylie partielle des 2° et 
3° doigts de pied. Il peut s'y associer une synostose du 


coude, une hydrocéphalie et une atrésie des choanes 

responsable d'hydramnios. 

Rappelons enfin qu'un aplatissement et un rétrécisse- 
ment bitemporal (feston frontal, lemon sign) sont fortement 
évocateurs au 2° trimestre d'une myélodysraphie ouverte 
(fig. 8.12g et voir fig. 10.15b, c et e) avec, dans ce cas, une 
ventriculomégalie habituellement modérée (voir fig. 10.15d) 
et une petite fosse cérébrale postérieure par malformation 
de Chiari II (voir plus loin et voir fig. 10.15a et b). 


Ventriculomégalie 


La ventriculomégalie se définit comme l'élargissement d'un 
ou de plusieurs ventricules sans tenir compte du PC. Il s'agit 
le plus souvent d'un élargissement des ventricules latéraux 
de plus de 10 mm. On distingue la ventriculomégalie de 
l'hydrocéphalie, qui se caractérise par une distension ven- 
triculaire secondaire à l'augmentation de volume du liquide 
cérébrospinal (LCS) sans préjuger de sa cause (production 
ou résorption) avec un PC augmenté, et de la dilatation 
ventriculaire, secondaire à une anomalie du développe- 
ment du parenchyme cérébral ou a une dilatation « a vacuo » 
en rapport avec des lésions du parenchyme cérébral avec un 
PC normal ou souvent diminué. 

La ventriculomégalie est l'anomalie cérébrale la plus 
fréquemment retrouvée en échographie obstétricale. Elle 
représente 15 % des observations présentées dans un centre plu- 
ridisciplinaire de diagnostic prénatal (CPDPN). Sa fréquence 
est de 0,5 à 3 cas pour 1000 naissances. Les étiologies sont mul- 
tiples et regroupent une grande partie des pathologies du cer- 
veau foetal. Dans 30 % des cas pourtant, l'étude étiologique se 
révèle négative. On parle alors de ventriculomégalie isolée avec 
une incertitude sur le pronostic ultérieur (tableau 8.1). 

La mesure d'un ventricule latéral s'effectue au niveau du 
carrefour (atrium ventriculaire) sur une coupe transversale 
transthalamique du cerveau, très légèrement au-dessus du 
plan du DBP, gardant la vue du complexe antérieur (cavum 
du septum pellucidum et cornes frontales) comme mar- 


Tableau 8.1 Étiologies des ventriculomégalies 
à partir de deux séries du CHRU de Lille*. 


Étiologie Nombre 574 | % 
Myélomyélocèle 102 18 
Agénésie du corps 64 11 
calleux 
Anomalie 30 5 
chromosomique 
Génétique 28 5 
Infection 18 3 
Syndrome 113 20 
polymalformatif 
Ventriculomégalie 187 32 
isolée 
Inclassable 32 5,5 


* Séries non publiées CHRU-Lille : A.-S. Valat 1988-1996 et A. Massari 
1998-2005. 
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queur antérieur d'un bon plan de coupe. Elle se prend per- 
pendiculairement a la paroi ventriculaire, du bord interne au 
bord externe de la corne occipitale du ventricule latéral, en 
arrière du plexus choroide, en regard de la scissure pariéto- 
occipitale, en évitant soigneusement d'intégrer la substance 
blanche hypo-échogène (voir fig. 6.25a). Le ventricule laté- 
ral le plus éloigné de la sonde est bien vu, alors que le plus 
proche est difficilement accessible. Son étude nécessite la 
réalisation de coupes coronales postérieures ou d'attendre 
(ou provoquer) une modification de la position fœtale. La 
mesure moyenne d'un carrefour ventriculaire est de 6,1 mm 
(+ 1,3 mm). Elle ne devrait pas dépasser 10 mm quel que 
soit l'âge de la grossesse. Néanmoins une mesure entre 10 
et 12 mm reste à la limite de la physiologie, surtout s'il s'agit 
d'un garçon ou si le PC est à la partie haute des courbes. 

Une asymétrie ventriculaire (différence entre les ventri- 
cules supérieurs à 2,5 mm) est parfois notée. Elle n'est pas 
inquiétante s'il n y a pas de ventriculomégalie. 

La largeur du 3° ventricule mesurée sur une coupe trans- 
versale ne devrait pas dépasser 3,5 mm, et celle du 4° ventri- 
cule, 5 mm. 

Devant une ventriculomégalie et après un interrogatoire 
sur les antécédents familiaux en particulier neurologiques, 
le déroulement de la grossesse, l'existence d'une patholo- 
gie maternelle, la prise de toxiques ou de médicaments..., 
l'échographiste doit : 
= confirmer le diagnostic en respectant la méthode de 

mesure; 
= apprécier l'importance de la ventriculomégalie 

(fig. 8.13) : 

- de 10 a 12 mm, la ventriculomégalie est minime 
(fig. 8.13a) ; elle est à surveiller mais elle est rare- 
ment pathologique. En l'absence d'évolution, il s'agit 
probablement d'une variante de la normale à évaluer 
en fonction de la mesure du PC du fœtus et de ses 
parents, du sexe foetal (la moyenne de largeur des ven- 
tricules latéraux étant un peu plus importante chez le 
garcon que chez la fille). Cette minime dilatation peut 
méme parfois régresser, 

- de 12 à 15 mm, la ventriculomégalie est modérée 
(fig. 8.13b) mais nécessite néanmoins d'emblée des 
explorations complémentaires. Isolée, le pronostic de 
cette ventriculomégalie est rarement compromis, 

- au-delà de 15 mm (fig. 8.13c et d), le pronostic est 
plus réservé, notamment en cas de petit PC où une 
ventriculomégalie importante traduit généralement 
une réduction conséquente de volume du parenchyme 
cérébral. À l'inverse, si la surveillance échographique 
montre une mesure stable des ventricules (ou peu 
de variations avec des mesures restant au-dessous 
de 20 mm), si les examens paracliniques sont normaux 
et s'il n'y a pas d'antécédents neurologiques, le pronos- 
tic peut rester favorable, 

— ce nest souvent qu à partir de 20 à 25 mm (fig. 8.13e) 
traduisant une ventriculomégalie majeure, que 
l'on notera une augmentation significative de la 
céphalométrie avec un cortex cérébral aminci en péri- 
phérie et la disparition des espaces péricérébraux, 

- enfin, dans les formes majeures évolutives, on peut 
retrouver une rupture septale (fig. 8.13f) avec pas- 
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sage d'un plexus choroide dans la cavité ventriculaire 
controlatérale, voire une asymétrie marquée dans la 
dilatation des ventricules ; 
= définir le type de ventriculomégalie : s'agit-il d'une ven- 
triculomégalie bilatérale (fig. 8.14a), triventriculaire 
(dilatation des ventricules latéraux et du 3° ventricule, 
fig. 8.14b et fig. 8.16b) ou quadriventriculaire (le 4° ventri- 
cule est également dilaté, fig. 8.14c et d). Une ventriculo- 
mégalie unilatérale est possible. Elle est souvent modérée 
(fig. 8.14e et 8.15a et b) bénigne et transitoire, mais peut 
aussi résulter d'un mauvais développement ou d'un défaut 
de perméabilité secondaire d'un foramen interventricu- 
laire (fig. 8.14f à h). Un processus destructif unilatéral doit 
également être évoqué entraînant une dilatation a vacuo; 
= évaluer son évolutivité par rapport à un ou plusieurs 
examens antérieurs et essayer de préciser l'âge probable 
du début de la ventriculomégalie qui, précoce (début du 
2° trimestre), est de mauvais pronostic; 
= noter l'aspect des parois ventriculaires (fines, épaissies 
ou présentant des zones denses par la présence de caillots 
ou nodulaires périventriculaires par hétérotopie, fig. 8.16a) 
et l'aspect des cornes frontales (ballonisées, effilées ou 
rigides), l'échogénicité du LCS (normalement anéchogène, 
il peut être hétérogène ou trabéculé, fig. 8.16b et c); 
= vérifier la giration au niveau de la vallée sylvienne (voir 
fig. 8.31a et fig. 6.26 à 28); 
= évoquer l'étiologie probable de la ventriculomégalie 
avec deux priorités : l'étude du rachis à la recherche d'une 
myélodysraphie et la recherche du corps calleux; 
= rechercher des malformations extracérébrales rendant 
d'emblée le pronostic défavorable; 
= demander les examens complémentaires indispensables 
à la recherche d'une étiologie : échographie de référence, 
IRM cérébrale fœtale, examen cytogénétique sur liquide 
amniotique ou sang foetal (ACPA, recherche ciblée d'ano- 
malie génique), bilan infectieux maternel et foetal (CMV, 
toxoplasmose, herpes), recherche d'incompatibilité pla- 
quettaire, test de Kleihauer. Ces examens seront envisagés 
après avis du CPDPN et consultation du neuropédiatre ; 
= proposer une surveillance échographique tous les 
15 jours dans les ventriculomégalies modérées (12 à 
15 mm) et isolées pour lesquelles le diagnostic étiolo- 
gique est revenu négatif, et une IRM cérébrale fœtale 
de contrôle vers 30-32 SA pour étudier la giration et le 
parenchyme cérébral à la recherche d'éventuelles anoma- 
lies associées difficilement vues en échographie (hétéro- 
topies, leucomalacie, schizencéphalie...). 


Remarque 


Sur la coupe transversale classique du pôle céphalique, la corne 
occipitale proche de la sonde échographique peut être mal vue. 
Il faut modifier les plans de coupe pour essayer de l'individuali- 
ser et la mesurer, seule possibilité pour parler du caractère uni- 
ou bilatéral de la ventriculomégalie. On s'efforcera d'obtenir un 
abord transfontanellaire, par le fond utérin ou par voie vaginale 
selon la présentation du fœtus. On pourra s'aider également 
de l'étude des cornes frontales dont les deux sont souvent 
mieux visibles sur un même plan transversal (fig. 8.15, et voir 
fig. 6.33). 
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Fig. 8.13 Ventriculomégalie — évaluation de la dilatation. a. Ventriculomégalie bilatérale minime (+). 28 SA. Coupe transversale du pôle cépha- 
lique passant par les cornes occipitales. Il existe une dilatation des deux ventricules, le ventricule distal (Vp) étant mesuré a 11,8 mm et le ventricule 
proximal (Va) à 10,4 mm. On notera que de façon habituelle, l'étude de la partie proximale du pôle céphalique est plus aléatoire et nécessite souvent 
de modifier le plan de coupe ou de provoquer ou d'attendre un mouvement pour une étude plus sûre. b. Ventriculomégalie bilatérale modérée. 29 SA. 
La corne occipitale distale (1) est mesurée à 12,9 mm. Cette mesure est effectuée au niveau de la scissure pariéto-occipitale interne (—) sur une coupe 
transversale du pôle céphalique où on individualise le «complexe antérieur » (0) qui valide la qualité du plan de coupe. On voit aussi que la dilatation des 
cornes frontales est identique, ce qui traduit une probable dilatation identique de la corne occipitale proximale (2) devinée sur ce cliché par rapport à la 
corne occipitale distale. c. Ventriculomégalie bilatérale majeure. 22 SA. Coupe transversale du pôle céphalique passant au niveau de la fosse cérébrale 
postérieure. Les cornes occipitales (1 et 2) sont mesurées entre 20 et 21 mm, mesures importantes pour l'âge de la grossesse. d. Dilatation ventriculaire 
bilatérale majeure et microcéphalie. 19 SA. Coupe transversale du pêle céphalique. Le périmètre crânien est mesuré à 145 mm, ce qui est juste inférieur 
au 3° percentile. Cette mesure n'est donc pas inférieure à -3 DS (139 mm), mais la suspicion de microcéphalie est renforcée par la présence d'une large 
dilatation ventriculaire (+) associée par atrophie cérébrale (—). e. Hydrocéphalie majeure. 22 SA. Le PC est supérieur au 97° percentile en rapport avec 
une ventriculomégalie bilatérale majeure. Le ventricule proximal (1) est mesuré à 22 mm et le ventricule distal (2) à 33 mm. La ligne médiane est com- 
plète et le 3° ventricule (—) légèrement dilaté. f. Hydrocéphalie majeure. 23 SA. Coupe transversale du pêle céphalique. Les ventricules latéraux (+) sont 
très dilatés, mesurés au niveau des cornes occipitales à 20 et 24 mm. Le périmètre crânien est supérieur au 97° percentile. On retrouve une fenestration 
antérieure (+) entre les ventricules latéraux et le parenchyme cérébral (—) comprimé est de faible épaisseur. pc : plexus choroïde. 
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Fig. 8.14 Ventriculomégalie — type anatomique. a. Ventriculomégalie bilatérale. 23 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. La corne 
occipitale distale (1) est mesurée a 16 mm. La dilatation de la corne occipitale proximale est identique. Il s'agit d'une ventriculomégalie sévère à 
explorer. b. Hydrocéphalie triventriculaire. 23 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Il existe une dilatation majeure des cornes occipitales des 
ventricules latéraux (VL) et aussi du 3° ventricule (V3). Les foramens interventriculaires sont bien visibles (—). Le périmètre crânien est supérieur au 
97° percentile. c. Ventriculomégalie quadriventriculaire. 27 SA. Coupe transversale du pôle céphalique montrant une dilatation des quatre ventri- 
cules. VL : ventricules latéraux; V3 : 3° ventricule; V4 : 4 ventricule. d. Hydrocéphalie quadriventriculaire (29 SA). Les ventricules latéraux (VL), le 
3° ventricule (V3) et le 4° ventricule (V4) sont très dilatés entraînant une augmentation importante du périmètre crânien. Noter le contenu finement 
échogène du LCS traduisant un probable processus hémorragique. e. Ventriculomégalie unilatérale modérée. 24 SA. Coupe transversale du pôle 
céphalique passant par les cornes occipitales. Le ventricule latéral droit (1) est normal, mesuré à 6,2 mm, tandis que le gauche (2) est légèrement 
dilaté à 10,6 mm. f, g, h. Ventriculomégalie unilatérale majeure. 34 SA. En f, coupe frontale antérieure. La corne frontale gauche (+) est très 
dilatée et refoule légèrement la ligne médiane vers la droite. En g, coupe transversale du pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure 
où le cervelet est normal. La corne occipitale gauche est large, mesurée à 25 mm et il existe dans le ventricule à côté du plexus choroïde (pc) une 
petite zone un peu moins dense en écho (=) qui correspond à un sédiment hématique. En h, coupe parasagittale gauche retrouvant la dilatation 
majeure (+) avec une paroi ventriculaire fine. L'IRM confirme une ventriculomégalie unilatérale sans anomalie parenchymateuse ou de la giration 
en rapport très probablement avec un obstacle au niveau du foramen interventriculaire gauche d'origine hémorragique. 
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Fig. 8.15 Ventriculomégalie — aspect des cornes frontales. a, b. Ventriculomégalie unilatérale. 26 SA. L'étude du complexe antérieur (en a) 
montre une asymétrie de volume des cornes frontales. Ceci doit amener à rechercher une dilatation de la corne occipitale correspondant à la 
corne frontale la plus large. La corne occipitale proximale n'est pas toujours vue sur une coupe transversale, il faut donc modifier le plan de 
coupe (comme ici en b) ou mobiliser le fœtus. Le ventricule (1) est mesuré à 10,5 mm. c. Dilatation bilatérale des cornes frontales. 27 SA. La 
dilatation est symétrique. Le cavum du septum pellucidum (+) et le genou du corps calleux (—) sont vus. Le V3 n'est pas dilaté. 


Ventriculomégalie acquise par destruction = la configuration du tissu avoisinant : nécrose hémorra- 
gique (de la petite formation échogène périventriculaire 
(voir plus loin fig. 8.44) à la volumineuse plage paren- 
chymateuse peu échogène pouvant s'ouvrir dans les 
ventricules), calcifications localisées ou diffuses, hype- 
réchogénicité globale ou associée à des plages hypo- 
échogènes des noyaux gris centraux, vasculopathies 
lenticulostriées (aspect linéaire et échogène des artères 
irriguant les noyaux gris centraux et la matrice germinale 
en particulier au niveau du sillon thalamocaudé). 

La découverte de calcifications hépatiques, de signes 
d'anasarque fœtale, d'un placenta épais, d'un oligoamnios 
confirmerait une étiologie infectieuse. 


Elle est secondaire à un processus infectieux (CMV, toxo- 

plasmose; voir chapitre 17), hémorragique ou hypoxique 

qui peut être évoqué en échographie devant : 

= des parois ventriculaires échogènes de façon diffuse ou 
plus localisée traduisant une épendymite ; 

= un ou plusieurs kystes sous-épendymaires, pouvant 
atteindre 10 mm de diamètre, à paroi fine, localisés au 
niveau du sillon thalamocaudé ou en regard de la tête du 
noyau caudé ; 

= l'aspect du contenu ventriculaire avec quelques échos dif- 
fus ou regroupés en amas (fig. 8.16c) correspondant à des 
débris, caillots, brides ou une échogénicité excessive des 
plexus choroides ; 
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Fig. 8.16 Ventriculomégalie — aspect des parois ventriculaires et du LCS. a. Hétérotopies périventriculaires. 28 SA. Coupe transversale du 
pôle céphalique passant par les ventricules latéraux. Les parois ventriculaires sont irrégulières, entourées d'un parenchyme échogène (=) avec de 
plus grosses zones nodulaires (+) d'échogénicité variable. On note que les cornes frontales (CF) sont plus dilatées que les cornes occipitales avec 
des bords antérieurs rectilignes. b. Ventriculomégalie triventriculaire. 36 SA. Coupe transversale du pêle céphalique. Les ventricules latéraux et le 
3° ventricule sont dilatés. La corne occipitale distale (Vp) mesure 19 mm. Les parois ventriculaires sont épaissies et il existe de petits échos intra- 
ventriculaires (=>). Cet aspect évoque une hémorragie ventriculaire. c. 35 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Les parois ventriculaires sont 


épaissies. Il existe une ventriculomégalie. Dans le LCS, on retrouve de gros caillots sanguins (—). Source : fig. 8.16c de A.-S. Valat. 
Ventriculomégalie malformative le corps (ou tronc) et le splenium. L'aspect échographique 
normal du corps calleux a été étudié au chapitre 6 et sa bio- 


Deux groupes de pathologies sont envisagés ici : la dysgéné- 


sie du corps calleux et l'holoprosencéphalie. nt ie o. 
La dysgénésie du corps calleux regroupe des lésions allant 
Dysgénésie du corps calleux de l'agénésie totale ou partielle à l'hypotrophie globale ou 


segmentaire ou au corps calleux trop épais. La fréquence est 
difficile à apprécier. Elle affecterait 0,3 à 0,7 % de la popula- 
tion générale et 2 à 3 % de la population neuropsychiatrique. 


Le corps calleux est la principale commissure interhémis- 
phérique unissant le cortex des deux hémisphères céré- 
braux. Il est composé d'avant en arrière par le bec, le genou, 
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La récurrence est faible en dehors de cas a transmission 
génétique. Le pronostic neurologique ultérieur reste difficile 
à établir. Il est péjoratif dans l'agénésie complète ou partielle 
s'il existe des lésions associées — ce qui représente la moitié 
des cas -, qu'elles soient neurologiques, chromosomiques 
ou extracérébrales. En revanche, le pronostic est habituelle- 
ment considéré comme meilleur dans l'agénésie isolée sous 
réserve quelle ne soit pas d'origine clastique. Néanmoins, 
même en cas de dysgénésie du corps calleux supposée isolée 
ou familiale, le développement psychomoteur ultérieur est 
impossible à évaluer avec dans la littérature de 25 à 50 % de 
retard neurocomportemental d'importance variable. 


Agénésie du corps calleux 


Les étiologies de l'agénésie du corps calleux sont multiples. 

Elles peuvent être : 

= acquises : infectieuses (toxoplasmose, rubéole, CMV), 
nutritionnelles, métaboliques (2 %), toxiques (alcool, 
cocaïne, traitements antiépileptiques), vasculaires 

(hypoxo-ischémie) ; 

= chromosomiques (10 à 20 %) : trisomies 8, 13, 18 et 21; 
délétions et duplications; certaines monosomies, triploi- 
dies ou tétraploidies ; 

= syndromiques : l'agénésie du corps calleux peut se retrou- 
ver dans de nombreux syndromes polymalformatifs, 
souvent à composante génétique (10 à 35 %), où prédo- 
minent d'autres anomalies du système nerveux central 

(holoprosencéphalie, Chiari II, schizencéphalie, dyspla- 

sie septo-optique, lissencéphalie, syndrome de Dandy- 

Walker); chez une fille, il faut évoquer un syndrome 

d'Aicardi où le retard mental est sévère, s'il existe des 

anomalies costales et vertébrales a type d'hémivertèbres 
ou de fusions vertébrales, des anomalies des extrémités 

(petites mains) et des globes oculaires (colobomes) ; 

= secondaires a un obstacle au développement par un 
lipome et/ou un kyste interhémisphérique. 

L'échographie permet le diagnostic d'agénésie com- 

plète du corps calleux dans 80 % des cas, mais rarement 

avant 22 SA. En effet, le corps calleux, qui se développe 
d'avant en arrière, n'est complètement formé qu à partir 
de 20 SA. 

Il existe des signes échographiques directs et indirects : 

= les signes directs sont obtenus sur une coupe sagittale 
médiane (fig. 8.17) : 

— absence d'individualisation du corps calleux. En cas 
d'agénésie partielle postérieure d'origine constitution- 
nelle, le genou et parfois la partie antérieure du tronc 
du corps calleux sont visibles. La partie antérieure du 
corps calleux peut aussi être détruite par un processus 
clastique laissant une partie postérieure du corps cal- 
leux normale, 


— absence de gyrus cingulaire, 

— absence de visibilité en Doppler couleur de l'artère 
péricalleuse ou son interruption peu aprés son émer- 
gence de l'artère cérébrale antérieure. En cas d'agé- 
nésie partielle postérieure, elle peut être visible sur la 
partie proximale de son trajet; 

= les signes indirects sont obtenus sur : 

— une coupe transversale, complétée par une coupe 
coronale antérieure (fig. 8.18a à d) : 

-absence de cavum du septum pellucidum. C'est 
le signe indirect le plus évocateur. Néanmoins, 
celui-ci peut être présent en cas d'agénésie partielle 
postérieure, 

-dilatation le plus souvent modérée, bilatérale et 
symétrique des cornes occipitales, 

-déplacement en dedans des parois ventriculaires 
occipitales qui tendent à devenir parallèles à la scis- 
sure interhémisphérique, 

-cornes frontales, effilées à leurs extrémités, petites, 
éloignées l'une de l'autre, concaves vers l'intérieur. 
Cette modification d'orientation est due à la pré- 
sence des bandelettes de Probst qui correspondent 
à la réorientation longitudinale et la condensation 
des fibres destinées à former le corps calleux et qui, 
n'ayant pu franchir la ligne médiane, restent à la face 
interne des ventricules latéraux. Ces cornes frontales 
fines associées à la dilatation des cornes occipitales 
donnent un aspect «en goutte d'eau » caractéristique 
de l'agénésie calleuse (colpocéphalie), 

-élargissement de la scissure interhémisphérique qui 
est surtout visible en région frontale avec un aspect 
en triple feuillet de l'écho médian constitué par la 
faux du cerveau et les faces médiales des hémisphères 
cérébraux, 

-ascension et dilatation du 3° ventricule avec pos- 
sibilité d'un kyste interhémisphérique que l'on ne 
confrondra pas avec un cavum du septum pelluci- 
dum de forme inhabituelle. Si l'on réalise une coupe 
coronale antérieure, on constate que le 3° ventricule 
(ou son expansion) est directement au contact de la 
scissure interhémisphérique sans interposition du 
genou du corps calleux ; 

— une coupe sagittale (mais plus tardivement, à partir de 
la fin du 2° trimestre où la giration commence à se pré- 
ciser) : désorganisation de l'architecture cérébrale en 
regard du versant médial des ventricules latéraux don- 
nant aux sillons une disposition radiaire (fig. 8.18e). 
Cette constatation est surtout vraie au niveau du 
genou et du corps car, en regard des lobes occipitaux, 
les sillons ont anatomiquement une orientation per- 
pendiculaire au corps calleux. 
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Fig. 8.17 Agénésie du corps calleux - coupe sagittale. a. 25 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. Le plan est bien médian comme le montre la forme du 
vermis cérébelleux (mesuré en 1). Le corps calleux n'est pas visible. b. 33 SA. Sur cette coupe sagittale du pôle céphalique, comme le montre la présence du vermis 
cérébelleux (VC) avec l'encoche du 4° ventricule (—), le corps calleux n'est pas visible. c. 31 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. Absence de corps calleux. 
Présence d'une formation kystique, anéchogène, correspondant à une expansion kystique du 3° ventricule (=). V : vermis. d. 25 SA. Coupe sagittale du pôle 
céphalique et Doppler couleur. L'artère péricalleuse est absente (=). e. 28 SA. Agénésie partielle postérieure du corps calleux. Coupe sagittale du pôle céphalique. 
Le corps calleux n'est visible qu'au niveau du genou (G) et de la moitié antérieure du tronc (T). La partie postérieure est absente (=). f. 30 SA. Agénésie partielle 
antérieure du corps calleux. Coupe sagittale du pôle céphalique. La partie antérieure du corps calleux (—) est absente avec un aspect irrégulier du bord supérieur 
du cavum du septum pellucidum. Les 2/3 postérieurs du tronc du corps calleux (T) et le splenium (S) sont normaux. g. 38 SA. Aspect foetopathologique d'une 
agénésie complète du corps calleux : absence de corps calleux et disposition radiaire des circonvolutions cérébrales. Source : fig. 8.179 de L. Devisme. 
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Fig. 8.18 Agénésie du corps calleux — signes indirects. a. 27 SA. Coupe cavo-thalamo-cérebelleuse dégageant le complexe antérieur qui est anormal. 
Le cavum du septum pellucidum est absent (=) «remplacé » par une structure anatomique inhabituelle probablement formée par les bandelettes de Probst; 
le genou du corps calleux n'est pas visible; les cornes frontales (CF) sont fines et anormalement écartées; les bords internes des hémisphères cérébraux anté- 
rieurs et la scissure interhémisphérique créent un aspect en «triple feuillet » (+). V3 : 3° ventricule; FCP : fosse cérébrale postérieure; VL : cornes occipitales 
des ventricules latéraux qui paraissent larges. b. 30 SA. Sur cette coupe transversale du pôle céphalique, on remarque que le complexe antérieur est inha- 
bituel : absence de cavum du septum pellucidum (O), aspect en triple feuillet de la scissure interhémisphérique (—), écartement des cornes frontales (CF) 
ventriculaires qui sont fines, alors que l'on distingue une dilatation d'une corne occipitale (CO). c. 25 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Il existe 
une ventriculomégalie bilatérale modérée (1 et 2) au niveau des cornes occipitales qui contraste avec l'absence de dilatation des cornes frontales (—) qui 
sont fines et éloignées de la ligne interhémisphérique. Aspect dit de «colpocéphalie ». Le bord interne de la corne occipitale postérieure distale est parallèle 
à la ligne interhémisphérique (>). Le cavum du septum pellucidum n'est pas visible. d. 29 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Le 3° ventricule (+) 
est dilaté. Il présente une expansion antérieure (—). Cet aspect ne doit pas être confondu avec un cavum du septum pellucidum prolongé en arrière par le 
cavum vergae. e. 33 SA. Sur cette coupe sagittale du pôle céphalique validée par la forme du vermis cérébelleux (VC) avec l'encoche du 4° ventricule (—), 
le corps calleux n'est pas visible. On distingue également une disposition inhabituelle, radiaire des circonvolutions cérébrales internes (©). 
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Fig. 8.19 Agénésie du corps calleux : IRM (30 SA). a. Coupe coronale antérieure en pondération T2. Absence de visualisation du corps cal- 
leux (=). b. Même foetus. Coupe sagittale sur la ligne médiane en pondération T2. Absence de visualisation du corps calleux et disposition radiaire 
des sillons (+). c. Coupe coronale antérieure en pondération T2. Absence de corps calleux et zone de parenchyme anormale (—) correspondant à 
une zone de parenchyme dysplasique avec troubles de migration neuronale et hétérotopies (confirmées à la foetopathologie). 





Fig. 8.20 Corps calleux court. 29 SA. a. Coupe sagittale du pôle céphalique. Le corps calleux (=) est présent mais il mesure 24,5 mm de longueur, 
ce qui est très insuffisant pour 29 SA (5° percentile = 33 mm). b. Coupe frontale antérieure. Elle permet de retrouver la cause de ce corps calleux 
trop court. Il existe en effet un lipome péricalleux (—), visible ici sous la forme d'un nodule hyperéchogène au-dessus du genou du corps calleux. 


L'IRM cérébrale confirme le diagnostic (fig. 8.19) et 
recherche d'éventuelles malformations associées non acces- 
sibles en échographie (giration, migration neuronale...). 
Une IRM cérébrale des parents est également souhaitable 
pour envisager une forme familiale et aider au conseil géné- 
tique, même si cet aspect est débattu en raison de l'expres- 
sion clinique variable en cas d'anomalies héritées. 

Les diagnostics différentiels de l'agénésie complète du 
corps calleux sont rares car l'imagerie est assez caractéris- 
tique. Néanmoins, la difficulté peut être l'interprétation 
d'un «kyste » interhémisphérique. Il peut s'agir d'un cavum 
du septum pellucidum et/ou du septum vergae large, d'un 
cavum du velum interpositum large, d'un kyste arachnoï- 
dien de la ligne médiane ou de kystes épendymaires - ces 
deux derniers pouvant s'accompagner d'une dysgénésie 
secondaire du corps calleux -, éventuellement d'une agé- 
nésie isolée du septum pellucidum, malformative ou des- 
tructrice. Ces diagnostics sont étudiés plus loin dans ce 
chapitre. 


Corps calleux court, corps calleux fin 


En l'absence d'anomalies associées, il s'agit en général d'une 
variante anatomique de la normale. 

Néanmoins, le corps calleux peut être inhabituellement 
court en cas de lipome péricalleux (fig. 8.20) ou fin en cas de 
microcéphalie, de lésions clastiques de la substance blanche 
ou de maladies métaboliques (hyperglycinémie sans cétose 
ou déficit en pyruvate déshydrogénase). 


Corps calleux épais 


De longueur normale et sans anomalie associée, un corps 
calleux paraissant trop épais peut correspondre à une 
variante de la normale et son épaisseur se « normaliser » 
ultérieurement (fig. 8.21). Il peut néanmoins être retrouvé 
trop épais en cas de macrocéphalie ou de pathologies 
potentiellement graves : hémimégalencéphalie, phacoma- 
toses, maladies métaboliques ou génétiques (syndrome de 
Coffin-Lowry). 
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Trop épais et trop court, il peut s'intégrer à des troubles 
de la migration neuronale ou de la giration. 


Corps calleux incomplet 


Le développement normal du corps calleux peut étre altéré 
par la présence d'un kyste interhémisphérique ou d'un 
lipome péricalleux. 

Un corps calleux incomplet peut aussi étre retrouvé dans 
des pathologies neurologiques graves telles que : le syn- 





Fig. 8.21 Corps calleux épais. 26 SA. Coupe sagittale d'un corps 
calleux dont la longueur est normale mais qui est globalement trop 
épais : 5,3 mm au niveau du corps (1). On note également au niveau 
du splenium une zone plus échogéne (—). L'évolution initiale de ce 
nouveau-né s'est révélée normale. 
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Lobaire 


a Semi-lobaire 





drome d'Aicardi (voir plus haut) ; le syndrome MASA (men- 
tal retardation, adductus thumbs, shuffling gait et aphasia), 
lié a la mutation du gene LICAM et qui présente des simi- 
litudes cliniques avec le syndrome de Bickers-Adams (voir 
plus bas); des anomalies de la migration et de la giration; 
une syntélencéphalie (voir plus bas) ; le syndrome d'alcoo- 
lisation fœtale. 


Holoprosencéphalie 


L'holoprosencéphalie (HPE) se définit par l'absence ou 
le clivage incomplet du cerveau antérieur responsable 
d'anomalies du développement intracrânien et/ou de la 
face. Elle concerne 1 cas pour 10 000 naissances vivantes 
et 1 cas pour 250 embryons. On peut noter une plus 
grande fréquence en cas de diabète insulino-dépendant, 
de prise d'hydantoïne, d'isorétinoïde et dans le syn- 
drome d'alcoolisation fœtale. L'HPE est classée en trois 
types anatomiques selon l'importance des lésions qui 
conditionnent le pronostic (fig. 8.22). On distingue ainsi 
de la plus grave à la plus discrète, les formes alobaire, 
semi-lobaire et lobaire. Une quatrième forme beau- 
coup plus rare, la syntélencéphalie, a été décrite : elle 
correspond à une fusion interhémisphérique médiane 
des lobes frontaux postérieur et des lobes pariétaux. Son 
diagnostic échographique est difficile mais elle pour- 
rait être suspectée sur : une coupe transversale du pôle 
céphalique devant la présence d'un cavum du septum 
pellucidum d'aspect inhabituel ou d'une agénésie sep- 
tale; sur une coupe sagittale devant un corps calleux de 
forme et de taille inhabituelles. C'est l'IRM cérébrale qui 
confirmera le diagnostic (fig. 8.23). 


C073137. 
Fig. 8.22 Holoprosencéphalie - classification anatomique. a. Les différents types d'holoprosencéphalies. b. Aspect foetopathologique. Vue 
antérieure d'une holoprosencéphalie alobaire à 25 SA. Source : fig. 8.22b de L. Devisme. 
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Fig. 8.23 Syntélencéphalie ou variante interhémisphérique d'holoprosencéphalie — IRM. a. Coupe IRM axiale en pondération T2 mettant 
en évidence l'agénésie septale (—) qui est le plus souvent le point d'appel échographique. b. Coupe IRM sagittale : aspect très évocateur de corps 


calleux «bosselé » (—) par le pont parenchymateux cérébral. 


L'HPE, surtout dans ses formes alobaire et semi-lobaire, 
est associée a des anomalies chromosomiques ou des asso- 
ciations syndromiques dans 80 % des cas. L'anomalie chro- 
mosomique la plus fréquente est la trisomie 13. On retrouve 
un peu moins souvent la triploidie ou la trisomie 18. Cer- 
tains gènes sont également formellement impliqués (Sonic 
hedgehog ou SHH, ZIC2, SIX3, TGIF, PTCH, GLI2 et 
TDGF1) et des formes familiales à transmission variable 
sont également connues. 

Dans les associations syndromiques, on peut citer, parmi 
de nombreux autres, les syndromes de Smith-Lemli-Opitz, 
de Pallister-Hall, de DiGeorge (microdélétion 22q11.2 ou 
syndrome vélo-cardio-facial) et l'association CHARGE 
(colobome, heart defect, atresia of choanae, retard of growth 
or development, genital hypoplasia, ear anomalies). 

L'échographie permet un diagnostic des formes alobaire 
(voir fig. 16.14g) et semi-lobaire dès le 1° trimestre. Au 2° tri- 
mestre, les signes échographiques deviennent caractéristiques. 

L'HPE alobaire (fig. 8.24) se traduit par : 
= une large cavité ventriculaire unique à concavité posté- 

rieure, pouvant s'étendre vers l'arrière et le haut à la façon 

d'un sac dorsal; 

a des plexus choroides fusionnés ; 

= des thalamus accolés par leurs faces internes; 

= l'absence de corps calleux, du cavum du septum pelluci- 
dum, de faux et de scissure interhémisphérique ; 

= un tissu cérébral, fusionné au niveau de la ligne médiane, 
plaqué en avant; 

= une hypoplasie de la fosse cérébrale postérieure ; 

= un trajet inhabituel de l'artère cérébrale antérieure qui est 
repoussée vers l'os frontal ; 


une microcéphalie constante; 

des anomalies de la face très fréquentes : hypotélo- 
risme, agénésie maxillaire, fentes labiales ou labio- 
palatines, arhinencéphalie, proboscis, cyclopie (voir 
chapitre 9, Anomalies oculo-orbitaires et fig. 9.27a). 
Ces anomalies faciales ne seront pas retrouvées dans 
certains diagnostics différentiels tels qu'une hydro- 
céphalie majeure (les thalamus ne sont pas accolés) 
ou qu'une hydranencéphalie (persistance souvent d'un 
peu de faux du cerveau). Dans l'atélencéphalie (apro- 
sencéphalie), que l'on peut considérer comme une 
forme majeure d'HPE alobaire, le prosencéphale est 
presque totalement absent. Il s'agit la d'une pathologie 
exceptionnelle. 

L'HPE semi-lobaire (fig. 8.25) se traduit par : 

un ventricule unique arciforme se prolongeant en arrière 
par des cornes occipitales séparées et dilatées ; 

une séparation des plexus choroides, mais ceci n'est pas 
constant; 

un accolement partiel des thalamus séparés par un 
3° ventricule rudimentaire ; 

une scissure interhémisphérique visible à la partie posté- 
rieure du cerveau; 

une fosse cérébrale postérieure quasi normale; 

l'absence de cavum du septum pellucidum; 

l'absence du genou et du tronc du corps calleux, mais le 
splénium est présent; 

une microcéphalie fréquente ; 

des anomalies habituelles de la face mais moins graves 
que dans la forme alobaire avec surtout un hypotélorisme 
presque constant. 
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Fig. 8.24 Holoprosencéphalie alobaire. a, b. 23 SA. En a, coupe transversale du pdle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. 
On individualise un ventricule unique (+) a concavité postérieure, des thalamus (Th) fusionnés par leurs faces internes, une petite fosse cérébrale 
postérieure (faible largeur transversale du cervelet : +). Il n'y a pas de scissure interhémisphérique visible au sein d'un parenchyme cérébral (PC) 
peu épais. En b, coupe un peu plus inclinée vers le haut que la précédente : le ventricule unique (+) se prolonge vers la partie dorsale et apicale 
du cerveau en un volumineux sac (=>) laminant le parenchyme cérébral. Le foetus était porteur d'une trisomie 13. c à f. 23 SA. En cet d, coupes 
transversales du pôle céphalique. Les structures cérébrales sont désorganisées. 1. cerveau antérieur plaqué vers l'avant sans scissure interhémis- 
phérique; 2. une partie du ventricule unique; 3. accolement des plexus choroïdes; 4. fusion des thalamus. En d, on distingue le proboscis (—). 
En e, coupe frontale « nez—bouche » : 5. petite bouche; proboscis (>). En f, autre foetus (que celui en c, d et e) porteur d'une holoprosencéphalie 
alobaire avec proboscis (=) et hypotélorisme dans le cadre d'une trisomie 13. 
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Fig. 8.25 Holoprosencéphalie semi-lobaire. a, b. 13 SA. En a, coupe fronto-occipitale du pôle céphalique. Absence de ligne interhémisphé- 
rique. Il existe un ventricule unique (+) à concavité postérieure au sein duquel un plexus choroïde (PC) unique est visible. Il existe une zone de 
clivage au niveau des thalamus (Th), ce qui est en faveur d'une forme semi-lobaire d'holoprosencéphalie. En b, la coupe passe par la fosse céré- 
brale postérieure (FCP) qui présente un aspect habituel pour l'âge de la grossesse. AS : aqueduc de Sylvius. c. 14 SA. Coupe transversale du pôle 
céphalique montrant un ventricule unique (+) à concavité postérieure. Le parenchyme cérébral est peu épais (+) et on retrouve une ébauche de 
scissure interhémisphérique (—). Il existe un accolement partiel des thalamus (Th). Les plexus choroïdes (PC) ne sont pas fusionnés. Foetus porteur 
de trisomie 13. d. 23 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Il existe un ventricule unique a concavité postérieure (+). Le parenchyme cérébral 
est d'épaisseur moyenne (+) et on retrouve une ébauche de scissure interhémisphérique (—). Les thalamus sont partiellement accolés (Th) et la 
fosse cérébrale postérieure (FCP) est d'aspect habituel. 


L'HPE lobaire (fig. 8.26) est de diagnostic échographique 


anténatal plus difficile, car la scissure interhémisphérique 
est presque complète à l'exception de la région antérieure où 
les deux lobes frontaux sont réunis à leur base. Le diagnostic 
est évoqué devant : 


des cornes frontales, fusionnées par leur partie médiane 
et pouvant prendre une forme rectangulaire. Les cornes 
occipitales sont normales ou un peu dilatées ; 


un 3° ventricule séparant des thalamus dont l'aspect est 
habituel ; 

des piliers antérieurs du fornix fusionnés formant une 
petite structure échogène entre les cornes frontales et le 
3° ventricule ; 

des anomalies de la face, plus rares, se traduisant essen- 
tiellement par un hypotélorisme. 

Les diagnostics différentiels de l'HPE lobaire sont repré- 


= une absence constante de cavum du septum pelluci- 
dum (par agénésie septale) et de genou du corps cal- 
leux, alors que la partie postérieure du corps calleux 
est presente ; 


sentés par la dysplasie septo-optique (DSO) et l'agénésie 

septale isolée : 

= la dysplasie septo-optique (syndrome de De Morsier) 
est considérée par certains auteurs comme une forme 
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Fig. 8.26 Holoprosencéphalie lobaire. a. 23 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Le cavum du septum pellucidum est absent avec fusion 
des cornes frontales (CF). Il existe une petite zone échogéne en arrière des cornes frontales (=) correspondant aux piliers antérieurs du fornix 
fusionnés. b. Coupe frontale de la face du même foetus permettant de visualiser une large fente labiale unilatérale (>). c, d. IRM. En c, coupe 
sagittale T2, montrant la normalité de la partie postérieure du corps calleux (—), la partie antérieure est très inhabituelle (--+). En d, coupe coronale 
antérieure T2 mettant en évidence le pont parenchymateux à la partie inférieure des lobes frontaux (—). 


proche de l'HPE lobaire. Sa fréquence est de 1 cas 
pour 10000 naissances et l'expression clinique est 
variable avec essentiellement des signes d'hypopituita- 
risme antérieur et des troubles oculaires. La sémiolo- 
gie échographique est pratiquement identique à l'HPE 
lobaire avec une fusion antérieure des cornes frontales 
et une agénésie septale. La présence d'un genou du 
corps calleux (souvent fin), des piliers antérieurs du 
fornix (fig. 8.43a) et d'un axe normal de l'artère céré- 
brale antérieure sont plus en faveur d'une DSO que 
l'IRM cérébrale pourrait confirmer en retrouvant 
une hypotrophie du chiasma et des nerfs optiques. 
Néanmoins, il n y a pas de relation entre la présence 
du chiasma et la fonction visuelle. Après la naissance, 
l'examen ophtalmologique recherche la présence d'un 
double anneau de la papille, signe pathognomonique 


de la DSO. Le pronostic neurologique est lié aux mal- 
formations cérébrales associées. La DSO reste néan- 
moins un diagnostic difficile et incertain en imagerie 
anténatale et pourrait être approchée par la recherche 
d'un hypopituitarisme sur sang foetal ; 

l'agénésie septale isolée (fig. 8.27), avec fusion des 
cornes frontales dont la forme est normale sous un 
corps calleux d'aspect habituel, pourrait être considé- 
rée comme une variante anatomique de la normale. 
L'IRM cérébrale confirmera l'absence d'anomalies céré- 
brales associées. Mais, comme pour la DSO, cette nor- 
malité ne préjuge en rien d'un risque ophtalmique ou 
endocrinien. 

Le tableau 8.2 reprend les principaux signes échogra- 


phiques permettant de différencier une HPE lobaire d'une 
dysplasie septo-optique de De Morsier. 
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Fig. 8.27 Agénésie septale isolée. a. 33 SA. Coupe frontale antérieure. Agénésie septale (+). La forme des cornes frontale (CF) est conservée. Le 
genou du corps calleux (—) est visible, d'épaisseur normale. b. 35 SA. IRM coupe coronale en pondération T2. Agénésie septale (—). Sur d'autres 
séquences, bonne visualisation du chiasma optique, des bandelettes olfactives et de l'hypersignal T1 de la post-hypophyse. c. 27 SA. Aspect 
fætopathologique. Coupe coronale antérieure. Source : fig. 8.27c de L. Devisme. 


Tableau 8.2 Signes échographiques d'orientation 
diagnostique entre holoprosencéphalie lobaire et 
dysplasie septo-optique de De Morsier. 


Signe échographique Holoprosencéphalie Dysplasie septo- 


lobaire optique de De 
Morsier 

Absence de cavum du Oui Oui 
septum pellucidum 
Fusion des cornes Oui Oui pointant vers 
frontales le bas 
Genou du corps calleux Non Oui 
Fusion des thalamus + Non 
Fusion des colonnes du Oui Non 
fornix 
Distorsion de la ligne + + 
médiane 
Artère cérébrale Déplacement Axe normal 
antérieure antérieur 
Anomalie faciale + Non 


Adapté de McMahon C. Teratology 2001; 64 : 83-6 


Troubles de la prolifération 
et de la migration neuronale 


Les troubles de la prolifération et de la migration neuronale 

sont responsables d'un grand nombre d'anomalies céré- 

brales acquises ou de nature syndromique dépendant de 

leur période de survenue lors de l'embryogenèse. On peut 

ainsi décrire : 

= les hétérotopies : elles se traduisent par une collection de 
neurones normaux en situation anormale par arrêt de la 
migration radiaire ou défaut d'orientation. Elles sont assez 
fréquentes, diagnostiquées très rarement en échographie 
anténatale et bien mieux en IRM (fig. 8.28). Elles se situent 
le plus souvent en région sous-épendymaire et se traduisent 
alors par une paroi ventriculaire épaissie, échogène, irré- 
gulière et bourgeonnante avec une discrète dilatation ven- 
triculaire (revoir fig. 8.16a). Des nodules d'hétérotopies 
plus volumineux, hyperéchogènes sont parfois retrouvés 
en région sous-corticale. Les hétérotopies peuvent être iso- 
lées mais accompagnent souvent une dysplasie corticale, 
une lissencéphalie et une schizencéphalie. Au diagnostic 
différentiel, on retiendra essentiellement les tubers cor- 
ticaux de la sclérose tubéreuse de Bourneville. (fig. 8.29). 
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Fig. 8.29 Tuber cérébral. Patiente porteuse d'un rhabdomyome car- 
diaque. Découverte sur ce cliché parasagittal du pôle céphalique d'au 
moins un nodule hyperéchogène parenchymateux, évocateur dans le 
contexte cardiaque d'un tuber cérébral (=) dans le cadre d'une sclé- 
rose tubéreuse de Bourneville. CC : corps calleux; CSP : cavum du 
septum lucidum. Source : A.-S. Valat. 


les anomalies de giration (fig. 8.31 et revoir fig. 8.2) : 
elles sont suspectées plus tardivement, après 30 SA et sont 
difficiles a diagnostiquer si elles sont isolées. Dans un 
contexte de microcéphalie ou de dilatation ventriculaire, 
il est utile de rechercher les scissures visibles précoce- 
ment en échographie : scissure sylvienne dès 18 SA, scis- 
sure pariéto-occipitale et scissure calcarine dès 22-24 SA. 
Au 3° trimestre, les sillons tertiaires périphériques sont 
aisément reconnus (voir chapitre 6, Encéphale). Les ano- 
malies de giration corticales peuvent être classées en lis- 
sencéphalie et en micropolygyrie : 
la lissencéphalie (littéralement «cortex lisse») se classe 
schématiquement en agyrie (absence de sillons et de 
circonvolutions) et pachygyrie (rares sillons et circon- 
volutions grossières). Exceptionnelle (1 cas pour 100 000 
grossesses) et de mauvais pronostic, elle peut être suspec- 
tée in utero, dès l'échographie du 2ème trimestre devant 
une ventriculomégalie, un aspect en sablier des contours 
| cérébraux par défaut d'operculation de la vallée sylvienne, 
Fig. 8.28 Hétérotopies — IRM. 30 SA. IRM en pondération T2 réalisée parfois une dysgénésie calleuse mais surtout au 3ème 
pour le bilan d'une mégagrande citerne (+). Noter les multiples hétéro- trimestre devant un infléchissement de la croissance du 
topies périventriculaires (—) non visibles en échographie. pôle céphalique. L'IRM cérébrale, les examens génétiques 
et foetopathologiques sont indispensables pour caractéri- 
ser le type de lissencéphalie et le risque de récidive que 





Ces tubers corticaux, rarement visibles en échographie, se certains signes échographiques permettent d'évoquer. On 
traduisent par une anomalie de signal en IRM qui est loin peut ainsi distinguer : 

d'être constante et très souvent méconnue. Le diagnostic - une lissencéphalie de type I (syndrome de Miller- 
ne se fera le plus souvent qu'après la naissance ; Dieker) par anomalie du gène LIS1 ou délétion 17p13 
les (hémi-)mégalencéphalies (fig. 8.30) : elles traduisent avec agyrie ou pachygyrie, microcéphalie et dysmor- 
des troubles de la migration et de la prolifération neu- phie faciale typique avec rétrecissement bitemporal, 
ronales dans divers syndromes (syndrome de Protée, petit nez, lèvre supérieure fine et micrognathie (voir 
lipomatose encéphalocranio-cutanée, syndrome de aussi chapitre 16, Anomalies de Structure des chromo- 


Klippel-Trenaunay...); somes). Une variante est représentée par le syndrome 
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Fig. 8.30 Hémimégalencéphalie — IRM. a. Coupe IRM axiale en pondération T2, IRM demandée suite à une échographie qui montrait une 
ventriculomégalie unilatérale et une suspicion d'anomalie de giration de la vallée sylvienne. On note l'épaississement du ruban cortical (>) com- 
parativement au côté sain. b. L'aspect de pachygyrie et l'asymétrie sont encore plus évidents en coupe coronale. 





Fig. 8.31 Anomalies de la giration. a. Retard de giration. 26 SA. Coupe trans-thalamique passant par les piliers antérieurs du fornix (Fx). Ventri- 
culomégalie bilatérale modérée (+) associée à un retard de giration : absence de scissure pariéto-occipitale interne (©) et défaut d'operculation de 
la vallée sylvienne (S). b. Lissencéphalie type 1. 32 SA. Coupe IRM axiale T2 mettant en évidence un aspect rudimentaire des vallées sylviennes (=) 
et une surface cérébrale trop lisse pour le terme. c. Lissencéphalie de type Il. 24 SA. Coupes coronales. Examen foetopathologique. Dilatation mar- 
quée du 3° ventricule et des ventricules latéraux. Absence de giration du parenchyme cérébral. d. Lissencéphalie de type |. 35 SA. Coupe coronale 
du pôle céphalique. Examen foetopathologique. Absence de giration. Pas de ventriculomégalie. Source : fig. 8.31c et d de L. Devisme. 
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X-LAG (x-linked lissencephaly with abnormal genitalia) 
ou il existe une agyrie pariéto-occipitale, une pachygyrie 
frontale, une agénésie du corps calleux, une dysmorphie 
faciale avec microcéphalie sévère chez un garçon por- 
teur d'une hypoplasie des organes génitaux externes, 

— une lissencéphalie de type II-cobblestone cortex (syn- 
drome de Walker-Warburg : voir fig. 9.26), dystrophie 
musculaire congénitale de Fukuyama, muscle eye brain 
syndrome) avec agyrie ou pachygyrie, macrocéphalie 
et hydrocéphalie constante, anomalie de la fosse céré- 
brale postérieure (agénésie vermienne partielle ou 
totale, hypoplasie cérébelleuse), parfois céphalocèle, 
microphtalmie, cataracte et décollement rétinien, 

- une lissencéphalie de type HI (syndrome de Neu- 
Laxova) avec agyrie ou pachygyrie, microcéphalie, 
parfois agénésie du corps calleux et atrophie de la 
fosse cérébrale postérieure. L'atteinte médullaire est 
responsable d'un syndrome d'akinésie fœtale se tra- 
duisant en échographie par des mouvements foetaux 
absents et un hydramnios; 

= la micropolygyrie se définit par des circonvolutions céré- 
brales petites, peu profondes et nombreuses. La micropo- 
lygyrie peut être diffuse ou localisée, symétrique ou non, 
uni- ou bilatérale, ou située en périphérie d'une schizencé- 
phalie. Elle peut aussi être associée à des zones de pachygy- 
rie. Sa pathogénie est mal connue et on peut évoquer des 
causes infectieuses, hypoxo-ischémiques, syndromiques 
ou métaboliques comme le syndrome de Zellweger (voir 
plus loin). Le diagnostic échographique peut être évoqué 
au 3° trimestre devant un défaut d'operculation de la vallée 
sylvienne et des sillons secondaires et tertiaires peu visibles. 


Hydrocéphalie 


L'hydrocéphalie se définit par une distension ventriculaire 
secondaire à une augmentation du volume de LCS sans pré- 
juger de sa cause. Le PC est alors augmenté, généralement 
au-delà du 97° percentile. Les ventricules latéraux mesurent 
plus de 15 mm (fig. 8.13e et f et 8.14b et d). La dilatation 
des 3° et 4° ventricules dépend du niveau de l'obstacle (en 
dessous de l'aqueduc du mésencéphale : triventriculaire; en 
dessous du 4° ventricule : quadriventriculaire). 

Une hydrocéphalie peut être secondaire à : 

= une hyperproduction du LCS sécrété par un papil- 
lome des plexus choroides. Une forme unilatérale est 
possible ; 

= un défaut de résorption du LCS suite à un processus 
infectieux, hémorragique ou une hyperpression vei- 
neuse par anévrisme de la veine de Galien. Des anoma- 
lies de la voûte et de la base du crâne peuvent également 
créer un trouble de résorption et une compression des 
sinus veineux comme dans l'ostéochondrodysplasie et la 
craniosténose ; 

= une obstruction de l'écoulement du LCS : 

— au niveau des foramens interventriculaires, le plus 
souvent par une épendymite d'origine infectieuse ou 
hémorragique, parfois par une compression tumorale 
d'une sclérose tubéreuse (nodule périventriculaire 
pouvant dégénérer) ou d'un kyste suprasellaire. Cette 
obstruction peut être unilatérale ; 


— au niveau de l'aqueduc du mésencéphale par un kyste 
arachnoidien de la citerne quadrigéminale ou par une 
sténose que l'on peut rencontrer dans l'hydrocéphalie 
liée a I'X (syndrome de Bickers-Adams ou HSAS pour 
hydrocéphalie par sténose de l'aqueduc de Sylvius) qui 
se caractérise chez un garçon par une hydrocéphalie 
triventriculaire majeure avec des pouces en adduction) ; 

— au niveau de la fosse cérébrale postérieure où la compres- 
sion peut être secondaire à : un kyste arachnoïdien, une 
malformation de Chiari II, une malformation de Dandy- 
Walker ou un rhombencéphalosynapsis (voir plus bas). 


Aspects liquidiens 
sus-tentoriels anormaux 


À côté des ventriculomégalies et de ses causes intracra- 
niennes principales, l'échographiste peut être confronté à 
des images inhabituelles du cerveau, sus-tentorielles, géné- 
ralement anéchogènes dont l'étiologie peut être destructive, 
vasculaire ou kystique. 


Destructifs 
Hydranencéphalie 


L'hydranencéphalie, dans sa forme majeure et bilatérale, cor- 

respond à la destruction ischémique totale des hémisphères 

cérébraux qui s'étaient jusqu'alors normalement développés. 

Les hémisphères cérébraux sont remplacés par une vaste cavité 

liquidienne remplie de LCS et entourée des méninges. Les 

formes unilatérales sont beaucoup plus rares. L'hydranencé- 

phalie survient le plus souvent entre 3 et 6 mois de grossesse. 
Cette ischémie cérébrale est secondaire à une thrombose des 

carotides internes dont la cause peut être infectieuse (toxoplas- 

mose, CMV), malformative (vasculopathie proliférative glo- 

méruloïde des vaisseaux cérébraux comme dans le syndrome 

de Fowler' où l'atteinte cérébrale est responsable d'une akinésie 

fœtale) ou hémodynamique. Quelques cas d'hydranencéphalie 

à transmission autosomique récessive ont été publiés. 
En échographie, on retrouve (fig. 8.32) : 

= un aspect anéchogène de la cavité crânienne. Au début 
du processus destructif, le contenu est grumeleux (avec 
niveau de sédimentation) puis il se liquéfie; 

= une faux du cerveau absente ou parfois partiellement 
visible ; 

= rarement, l'identification de ventricules latéraux dilatés, à 
parois épaisses, au contenu hémorragique; 

= la persistance de reliquats cérébraux en région frontale 
et occipitale vascularisés par les artères cérébrales anté- 
rieures et postérieures et leurs anastomoses; 

= la fosse cérébrale postérieure, la tente du cervelet, les 
noyaux de la base et le tronc cérébral préservés, car l'axe 
vasculaire vertébrobasilaire est normal; 

= parfois, une voûte crânienne déformée s'il existe une 
macrocéphalie par excès de production du LCS. 





À ne pas confondre avec un «autre» syndrome de Fowler secondaire 
à une anomalie du sphincter urétral entraînant une rétention d'urine 
chez les jeunes femmes. 
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Fig. 8.32 Hydranencéphalie. a. 27 SA. Coupe transversale du pdle céphalique passant par les ventricules latéraux (1 et 2) qui sont dilatés 
(18-19 mm). Les parois ventriculaires sont épaissies (=). Le parenchyme cérébral (>) est pratiquement inexistant remplacé par un tissu liquidien 
finement échogène (+). b. 26 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Les hémisphères cérébraux sont détruits, remplacés par une structure 
liquidienne, échogène, avec un niveau de sédimentation. La fosse cérébrale postérieure et le cervelet (=) sont préservés. 





Fig. 8.33 Porencéphalie. a. 19 SA. Examen fœtopathologique. Porencéphalie (—) après intoxication maternelle au monoxyde de carbone. 
b. Leucomalacie. 30 SA. IRM. Coupe parasagittale en pondération T2 chez un fœtus suivi pour infection à parvovirus B19 avec diagnostic retardé 
et épisode d'anémie prolongée. Leucomalacie périventriculaire bilatérale : un seul côté représenté (—). Sur cette IRM a également été retrouvée 


une hypoplasie du tronc cérébral. 


La porencéphalie est une destruction du parenchyme céré- 
bral secondaire à des lésions hypoxo-ischémiques localisées 
(fig. 8.33a) d'origine embolique, infectieuse ou génétique. Au 
sein du parenchyme cérébral, le plus souvent dans le territoire 
de l'artère cérébrale moyenne, apparaissent une ou plusieurs 
cavités remplies de LCS. Les porencéphalies de petit volume ne 
sont pas visibles en échographie et c'est parfois IRM deman- 
dée dans un bilan cérébral ou dans un contexte d'anémie fœtale 
qui en fera le diagnostic (fig. 8.33b à d). Un cas particulier est 
représenté par la grossesse gémellaire monozygote avec mort 
d'un fœtus. Chez le fœtus survivant, on peut voir apparaître 
(voir fig. 18.39 et 18.40) une porencéphalie disséminée (encé- 
phalopathie multikystique) ou une leucopathie (souvent obser- 
vée au-dessus des corps ventriculaires dans les centres ovales). 


En échographie, on note : 

une zone intraparenchymateuse, parfois volumineuse, 
unique ou multiple, hypo- ou anéchogène, aux contours 
mal limités quelquefois bordés de zones hétérogènes par 
anomalie de giration (fig. 8.33e et f); 

une communication possible avec le ventricule proche et 
les espaces sous-arachnoidiens (fig. 8.33g); 

l'absence d'effet de masse sur les structures avoisinantes. 


La schizencéphalie se définit comme une «fente » hémisphe- 
rique allant du ventricule latéral à la surface externe du cor- 
tex cérébral. Sa pathogénie est discutée. Elle serait secondaire 
à un processus ischémique, clastique ou infectieux (survenu 
dans le premier tiers de la grossesse) qui entrainerait une 
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Fig. 8.33 Suite. c, d. Leucomalacie périventriculaire kystique ou leucomalacie ou porencéphalie. Coupes IRM coronale (c) et axiale (d) en pon- 
dération T2 : élargissement de la corne frontale en coupe coronale communiquant avec une cavité des centres semi-ovales correspondant a une 
destruction parenchymateuse. e. 26 SA. Coupe parasagittale droite du parenchyme cérébral juste en dehors de la corne occipitale ventriculaire. 
On distingue une lacune aux contours épais, imprécis et échogènes (—). Le contenu est anéchogéne mais comporte également des zones plus 
denses en périphérie. Cet aspect est très en faveur d'une lésion clastique. L'évolution a montré l'ouverture de cette porencéphalie dans la corne 
occipitale du ventricule homolatéral. f. 24 SA. Vaste cavité du parenchyme cérébral, anéchogène, aux contours irréguliers et échogènes. Cavité 
porencéphalique (>). g. 26 SA. Coupe coronale antérieure passant au niveau des cornes frontales (CF). On retrouve une cavité porencéphalique (+) 
communiquant (—) avec une corne frontale. Source : fig. 8.33a de L. Devisme. 
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destruction segmentaire de la matrice germinale aboutissant 
a une absence de migration neuronale. Une origine génétique 
est possible expliquant un taux de récidive évalué à 5 %. 

La fréquence des schizencéphalies est estimée à 1 cas 
pour 65 000 naissances, 1 cas pour 10 000 grossesses si on 
inclut les grossesses interrompues. La moitié est diagnosti- 
quée en anténatal. 

La schizencéphalie peut être unique ou bilatérale. Elle est 
localisée préférentiellement en région sylvienne. En fonc- 
tion de la largeur de la fente, on parle de schizencéphalie 
de type I (bords accolés) ou de type II (bords ouverts). Une 
évolution du type I vers le type IT est possible. 

Le pronostic neurologique est réservé s'il s'agit d'une 
schizencéphalie bilatérale de type II, meilleur s'il s'agit d'une 
schizencéphalie unilatérale de type I. Cette dernière peut 
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s'accompagner de dysplasie corticale controlatérale toujours 
grave car à l'origine d'une épilepsie sévère, pharmaco-résis- 
tante s'ajoutant aux troubles moteurs ou sensoriels qui sont 
fonction de la localisation de la fente. Des anomalies loco- 
motrices sont plus fréquentes si la schizencéphalie concerne 
le lobe frontal. 

En échographie, la schizencéphalie de type I est difficile 
à diagnostiquer et pourrait être évoquée devant une absence 
inexpliquée de cavum du oe RSS ES C'est 'IRM 
qui confirmera le diagnostic (fig. 8.34a). 

En X de la ne de type II, on retiendra 
(fig. 8.34b et c) : 
= i présence d'une fente a bords écartés mettant en com- 

munication le ventricule latéral et les espaces sous-arach- 

noidiens périphériques; 





Fig. 8.34 Schizencéphalie. a. 36 SA. IRM. Coupe coronale en pondération T2 montrant une probable schizencéphalie avec aspect dysplasique des 
berges (=). Lésions ischémiques associées. b. 25 SA. Forme bilatérale. Coupe frontale, médiane du pôle céphalique. La large fente cérébrale est 
complète d'un côté (1) et partielle de l'autre (2). c. 32 SA. Sur cette coupe frontale du pôle céphalique, on distingue une large fente (+) centrale, 
anéchogène, se prolongeant vers la périphérie, sans interposition de tissu cérébral, en connexion avec les cornes frontales (CF) des ventricules 


latéraux et le V3 (—). TH : thalamus. 
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= les bords de la fente soulignés par la substance grise dys- 
plasique et par des nodules d'hétérotopie; 

= l'absence de cavum du septum pellucidum; 

= une dysgénésie du corps calleux en regard de la fente; 

= une ventriculomégalie plus ou moins importante. 


Vasculaires : anevrisme de la veine 
de Galien 


L'anévrisme de la veine de Galien ne représente que 1 % 
des malformations artérioveineuses cérébrales congénitales. 
Elle correspond a une dilatation pseudo-anévrismale de la 
veine de Galien qui met en relation le systeme veineux pro- 
fond avec le sinus droit et le torcular (confluent des sinus 
veineux). Il existe aussi une communication anormale avec 
des branches artérielles d'origine carotidienne ou vertébro- 
basilaire par l'intermédiaire de fistules artérioveineuses. 


Le pronostic des enfants atteints de cette malformation 
reste variable allant d'une forme asymptomatique à une 
insuffisance cardiaque congestive néonatale avec une mor- 
talité élevée (40 %). Le risque de séquelles neurologiques par 
hydrocéphalie et hypertension intracrânienne est impor- 
tant. Néanmoins un traitement par embolisation permet 
un développement neurologique considéré comme normal 
pour trois quarts des nouveau-nés. 

L'échographie dépiste 30 à 40 % des anévrismes de la 
veine de Galien grâce à l'utilisation du Doppler couleur 
devant (fig. 8.35a à c) : 
= une collection anéchogène, médiane ou paramédiane, de 

forme oblongue, située en arrière et au-dessus des thala- 

mus sur une coupe transversale du pôle céphalique. Elle 
se prolonge en arrière par une large communication et se 
draine dans le sinus droit; 

= un flux turbulent bidirectionnel en Doppler couleur; 





Fig. 8.35 Anévrisme de la veine de Galien. a, b. 38 SA. En a, coupe transversale du pôle céphalique : on retrouve une formation arrondie, 
anéchogène et médiane (+) se prolongeant vers l'arrière par une structure anéchogéne tubulée (—). En b, le Doppler couleur confirme le caractère 
vasculaire a flux turbulent de ces images cérébrales : il s'agit d'un anévrisme de la veine de Galien (+) qui se draine dans un sinus droit large (>). 
c, d. IRM. 35 SA. Coupes sagittale (c) et coronale postérieure (d) en pondération T2 dans le cadre du bilan d'une malformation anévrismale de la 
veine de Galien. Il s'agit ici de rechercher des lésions ischémiques parenchymateuses. 
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= une possible ventriculomégalie, généralement modérée, 
par compression de l'aqueduc de Sylvius ou défaut de 
résorption par augmentation de la pression veineuse; 
= une dilatation des cavités cardiaques droites avec régurgi- 
tation tricuspidienne (65 % des cas); 
= une dilatation des vaisseaux jugulaires (30 % des cas); 
= des signes d'insuffisance cardiaque droite tels qu'une hépa- 
tomégalie, un épanchement des séreuses, un hydramnios; 
= rarement ou plus tardivement, une anasarque fœto- 
placentaire. 
Le pronostic est précisé par le Doppler 2D-3D et IRM. 
Il dépend de la tolérance cardiaque, de l'existence de lésions 
cérébrales évolutives et du volume de l'anévrisme. Un 
indice de résistance élevé au niveau de l'artère cérébrale 
moyenne ou la présence d'un flux diastolique rétrograde 
au niveau de l'aorte descendante sont de mauvais pronos- 
tic. L'échographie Doppler couleur énergie en 3D permet 
par reconstruction de visualiser l'architecture de la lésion 
et ses anastomoses, mais cette exploration reste difficile à 
réaliser. L'IRM (fig. 8.35d et e) complète l'étude en préci- 
sant le volume de l'anévrisme (mauvais pronostic au-delà 
de 20 000 mm’), la visualisation de ses branches nourricières 
et le retentissement éventuel sur le parenchyme cérébral 
(giration, leucomalacie périventriculaire, et surtout zones 
d'ischémie parenchymateuse par vol vasculaire associé). 


Kystiques et pseudo-kystiques 
Kyste arachnoidien 


Le kyste arachnoïdien est une formation bénigne remplie de 
LCS qui se développe partout où se trouve du tissu arachnoi- 
dien. Il représente environ 1 % des processus intracraniens 
non traumatiques néonatals. Ce kyste ne communique pas 
avec le système ventriculaire mais peut s'étendre vers les 
espaces sous-arachnoïdiens. Il est plus fréquemment situé 


sur la ligne médiane (interhémisphérique, incisure tento- 
rielle, suprasellaire). En revanche, on peut signaler que la 
localisation sylvienne est rare en anténatal, alors que c'est 
la localisation de loin la plus fréquente en postnatal. Ceci 
traduit le caractère évolutif de cette pathologie qui peut, 
selon sa topographie, apparaître à des âges différents. En 
anténatal, il s'agit d'un kyste arachnoïdien congénital par 
malformation de la méninge primitive. Le kyste arachnoï- 
dien acquis par enkystement du LCS dans des adhérences 
arachnoidiennes (secondaires a une hémorragie, une infec- 
tion ou un traumatisme) est de survenue postnatale. L'évo- 
lution anténatale du volume kystique est variable : stabilité 
le plus souvent, régression spontanée, ou, à l'inverse, aggra- 
vation rapide en fin de grossesse. Le pronostic est fonction 
de la localisation du kyste, de son volume et de la présence 
de rares malformations associées comme une dysgéné- 
sie du corps calleux dans les formes interhémisphériques 
(fig. 8.36a) ou de complications neuro-endocriniennes en 
cas de kyste suprasellaire. 

En échographie, le kyste arachnoïdien apparaît, selon sa 
localisation, comme une masse (fig. 8.36b à e) : 
= anéchogène, de volume variable; 
= sans vascularisation en Doppler couleur; 
= généralement unique; 
= à contours bien définis et réguliers, parfois polylobés; 
= à paroi fine (mais celle-ci n'est pas toujours visible) ; 
= comprimant les structures de voisinage ; 
= pouvant s'étendre jusqu à la périphérie, sans interposi- 

tion parenchymateuse ; 
= ne communiquant pas avec les ventricules latéraux qui 

peuvent néanmoins être dilatés par compression. 

L'IRM cérébrale (fig. 8.36f et g) confirme le diagnos- 
tic de kyste arachnoïdien et sa localisation. Elle recherche 
d'éventuelles lésions cérébrales associées, notamment au 
niveau du corps calleux. 





Fig. 8.36 Kyste arachnoidien. a. 25 SA. Kyste arachnoïdien interhémisphérique. Examen foetopathologique. Le kyste est associé à une agénésie 
du corps calleux et a des anomalies de la giration. b. 23 SA. Coupe transversale du pêle céphalique. Le kyste (+) s'étend sur l'ensemble de la 
scissure interhémisphérique. Il ne comprime pas le ventricule latéral visible sur ce cliché (—). 
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Fig. 8.36 Suite. c. 23 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. Vaste formation interhémisphérique, anéchogène (liquidienne), polylobée (+), se 
développant vers le haut au-dessus des thalamus (T) et des pédoncules cérébraux (PC). Le corps calleux (CC) est court. V : vermis. d. 24 SA. Coupe 
transversale du pôle céphalique selon un axe thalamocérébelleux. Formation anéchogéne sus-tentorielle aux contours nets et géométriques (+) 
s'étendant de la partie médiane jusqu'à la périphérie (au niveau de la fosse cérébrale moyenne). e. 28 SA. Coupe transversale du pêle céphalique 
passant par la fosse cérébrale postérieure. En avant du cervelet (Céréb) et des pédoncules cérébraux (—), on retrouve en région centrale une 
formation kystique, anéchogène, ne prenant pas le Doppler qui correspond a un kyste arachnoidien de la région sellaire (+). f, g. Aspect IRM d'un 
kyste arachnoïdien (—) de la ligne interhémisphérique. h. Diagnostic différentiel. Hematome sous-dural. 38 SA. Masse anéchogène (+) refoulant 
le parenchyme cérébral en dedans. Source : fig. 8.36a de L. Devisme. 
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Le diagnostic différentiel se pose essentiellement avec 
une porencéphalie ou un kyste épendymaire (voir plus loin), 
mais également avec un exceptionnel hématome par hémor- 
ragie méningée se situant dans l'espace sous-arachnoidien 
ou sous-dural, hypo-échogène et périphérique refoulant le 
parenchyme cérébral en dedans et pouvant le comprimer 
(fig. 8.36h). L'hématome devient ensuite hétérogène puis 
volontiers échogène si un ou plusieurs caillots se constituent. 
Devant une fosse cérébrale postérieure de grande taille (voir 
plus loin), il peut aussi être difficile, par la seule échogra- 
phie, de faire un diagnostic différentiel entre mégagrande 
citerne, expansion kystique de la poche de Blake, expansion 
pathologique rétrocérébelleuse du V4 et kyste arachnoïdien 
rétrocérébelleux. L'IRM est alors d'une aide précieuse en se 
centrant sur l'analyse de l'insertion de la tente du cervelet en 
coupe sagittale et sur les données évolutives. 


Le pseudo-kyste sous-épendymaire se développe sous 
l'épendyme (dont il n'est pas bordé), dans la paroi ventricu- 
laire à l'endroit où persiste un peu de matrice germinale. Le 
plus souvent, il s'agit de pseudo-kystes multiples secondaires 
à une destruction des cellules de cette matrice germinale. 
Les termes de kyste sous-épendymaire ou de germinolyse 
sont également utilisés. Ils sont retrouvés dans 1 à 5 % des 
échographies transfontanellaires postnatales et régressent le 
plus souvent avant l'âge de 1 an. Le pronostic est bon si la 
germinolyse est isolée, peu étendue et non évolutive, mais 
beaucoup plus réservé lorsqu'elle est secondaire à : 

une infection fœtale en particulier par toxoplasmose, 

CMV, rubéole et herpès; 

un épisode hypoxo-ischémique par hémorragie 

maternofcetale massive, hypotension, intoxication au 

monoxyde de carbone, drogue (cocaïne), jumeaux 
transfuseur-transfusé ; 

une maladie métabolique tel un déficit en pyruvate car- 

boxylase ou en holocarboxylase synthétase ; 

une anomalie chromosomique notamment dans la 

trisomie 22; 

un syndrome cérébro-hépato-rénal de Zellweger : mala- 

die génétique rare (1 cas pour 50 000 naissances), appar- 

tenant aux leucodystrophies, secondaire à une anomalie 
structurelle des péroxysomes, affectant la croissance de 
la gaine de myéline. Son évolution est généralement 
mortelle dans les six premiers mois de vie. Ce syndrome 
associe une dysmorphie faciale à type d'hypertélorisme 
et d'épicanthus, des anomalies oculaires (glaucome et 
cataracte), des kystes du cortex rénal, des anomalies de la 
giration (pachy- et polymicrogyrie) et une hépatomégalie 

par fibrose et stéatose hépatique (fig. 8.37). 

En échographie, les pseudo-kystes sous-épendymaires 
apparaissent comme de multiples formations anéchogènes 
ou cloisonnées, uni- ou bilatérales (40 %), de petite taille. 
Sur une coupe frontale antérieure, ils sont situés sous l'angle 
externe des ventricules latéraux, au niveau ou en arrière 
des foramens interventriculaires, à hauteur des sillons tha- 
lamocaudés. Sur une coupe sagittale ventriculaire, ils sont 
visibles dans la paroi ventriculaire inférieure, bombant dans 
le ventricule, mais indépendants de la lumière ventriculaire 
et également du parenchyme cérébral (fig. 8.38). 
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Fig. 8.37 Syndrome de Zellweger. Aspect foetopathologique : pachy- 
gyrie (a) et kystes épars du cortex rénal (b). Source : fig. 8.37a et b de 
L. Devisme. 





Fig. 8.38 Pseudo-kystes sous-épendymaires. 34 SA. Coupe para- 
sagittale passant au niveau d'un ventricule latéral. Petites formations 
arrondies, anéchogènes (—), bombant dans le ventricule. 
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Le diagnostic différentiel est représenté par : 

les kystes (ils sont le plus souvent bilatéraux) des cornes 
frontales (encore appelés kystes paraventriculaires 
frontaux ou kystes connataux) dont l'étiopathogénie est 
incertaine : coarctation ventriculaire, lésion ischémique 
de la substance blanche périventriculaire, destruction de 


la matrice germinale, origine épendymaire. Cet aspect est 
considéré comme une variante de la normale et en l'ab- 
sence d'histoire clinique anténatale (épisode infectieux 
notamment) et d'anomalies associées, le pronostic est 
bon. En échographie (fig. 8.39a, b et c), ils se caracté- 
risent par des formations hypo-échogènes, à contours 





Fig. 8.39 Kystes paraventriculaires. a, b. 33 SA. En a, coupe frontale antérieure individualisant en région externe des deux cornes frontales (CF) 
la présence de formations globalement arrondies (—), hypo-échogènes. La symétrie et la localisation sont très évocatrices de kystes paraventricu- 
laires. En b, coupe transversale du pôle céphalique du même foetus. Les kystes (=) symétriques ont une forme oblongue, longeant le bord externe 
des corps ventriculaires. Le contenu n'est pas totalement trans-sonore. Sur ce plan de coupe ces kystes présentent quelques travées internes ou 
cloisonnement. CSP : cavum du septum pellucidum. c. 35 SA. Coupe frontale antérieure individualisant une formation anéchogène située à la 
partie supéro-externe de la corne frontale (—). d, e. IRM. Coupe coronale en d où les kystes (=) sont symétriques et coupe parasagittale en e où 
on distingue la forme oblongue et l'aspect polylobé d'un kyste (—). 
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plus ou moins réguliers et paroi nette, de forme oblongue 
en coupe transversale et plutôt arrondie en coupe fron- 
tale antérieure. Sur cette coupe frontale, ils se situent au 
niveau ou juste en dessous des angles supéro-externes des 
cornes frontales. En coupe transversale, ils sont adjacents 
aux cornes frontales ou aux corps des ventricules laté- 
raux en avant des foramens interventriculaires. En coupe 
sagittale paraventriculaire, ils apparaissent volontiers 
polylobés. Le parenchyme cérébral adjacent présente un 
aspect normal que pourrait confirmer une IRM cérébrale 
(fig. 8.39d et e); 

= les lésions de leucomalacie périventriculaire kystique 
qui correspondent à des zones de nécrose de la subs- 
tance blanche périventriculaire de mauvais pronostic et 
fréquentes chez les prématurés. Sur une coupe frontale 
antérieure, elles se situent au-dessus de l'angle externe 
des ventricules latéraux. Le diagnostic est rarement porté 
par l'échographie qui peut néanmoins noter une forme 
inhabituelle des cornes frontales et un parenchyme céré- 
bral adjacent hétérogène (voir fig. 18.39a). La voie endo- 
vaginale, quand la présentation fœtale le permet, est à 
privilégier. 

Kyste épendymaire 

Le kyste épendymaire est rare et sa pathogénie controversée. 

La présence d'épendyme dans sa paroi le distingue du kyste 

arachnoïdien. C'est donc essentiellement un diagnostic his- 

tologique. Il se développe soit : 

= dans le tissu cérébral où il peut être volumineux, ané- 
chogène et présenter de multiples logettes aux contours 
réguliers, ce qui le différencie d'une porencéphalie. Cette 
localisation est retrouvée dans le syndrome oro-facio- 
digital de type I; 

= dans les espaces sous-arachnoidiens, en périphérie ou 
interhémisphériques, où il peut être unique et petit ou 
présenter de multiples kystes en grappes qui atteignent la 
voûte crânienne, sans interposition de parenchyme céré- 
bral. Ces kystes ne communiquent pas entre eux (fig. 8.40). 
Le diagnostic différentiel est le kyste arachnoïdien, surtout 
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Fig. 8.40 Kyste interhémisphérique. 30 SA. Le caractére multicloi- 
sonné pourrait être en faveur d'une origine épendymaire. 


425 


s'il s'agit d'une formation unique. Habituellement, le kyste 
arachnoïdien ne s'accompagne pas de malformations 
cérébrales hormis celles secondaires à l'effet de masse; 
inversement, le kyste épendymaire est souvent associé à de 
multiples malformations cérébrales : dysgénésie du corps 
calleux, hétérotopies, dysplasies cérébelleuses, sténose de 
l'aqueduc du mésencéphale. La recherche de lésions sous- 
jacentes en IRM cérébrale prend ici tout son intérêt. 


Collection liquidienne intraplexuelle 


Cette dénomination de «collection liquidienne intra- 
plexuelle » (CLIP) devrait remplacer celle de «kyste des 
plexus choroïdes » habituellement utilisée à tort dans la litté- 
rature. En effet, ces collections liquidiennes ne sont pas des 
kystes au sens histologique du terme puisqu'elles ne com- 
portent pas de parois propres. Il s'agit d'un « encerclement » 
de LCS au sein de villosités choroïdiennes lors sa période de 
production maximale (12-20 SA). 

Elles sont fréquentes (3 %) au début de 2° trimestre et dis- 
paraissent spontanément dans 80 % des cas avant 26 SA. La 
régression est généralement constante à terme. En l'absence 
de toute autre anomalie associée, elles sont donc physiolo- 
giques quel que soit l'aspect échographique (fig. 8.41) : 
= formations anéchogènes, nette en comparaison 

avec l'échostructure échogène du plexus choroïde 

périphérique ; 

= uniques ou multiples, arrondies ou polylobées, uni- 
ou bilatérales, de taille variable (3 à 15 mm, parfois 
plus), pouvant donner un aspect hétérogène au plexus 
choroide. 

Devant la présence de CLIP, on recherche des anomalies 
morphologiques ou biométriques associées dont la présence 
peut faire suspecter une aneuploïdie particulièrement une 
trisomie 18 (où elles sont retrouvées dans 30 % des cas). 
Dans cette hypothèse, on analysera attentivement le cœur, la 
face et le profil, les mains, et on cherchera un retard de crois- 
sance intra-utérin (constant) et/ou un hydramnios (voir 
chapitre 16, Trisomie 18 et tableau 16.3 et 16.4). 

En l'absence d'anomalies échographiques décelables, un 
contrôle ultérieur à 26 SA doit être proposé pour confirmer 
le caractère vraiment isolé de la ou des CLIP et aussi leur 
régression ou disparition. En cas de persistance à cet âge de 
grossesse, un caryotype de sécurité sur liquide amniotique 
est conseillé. Rarement, il s'agit d'un vrai kyste du plexus 
choroïde sans conséquence neurologique s'il n'est pas com- 
pressif (fig. 8.41e, f et g). 

Exceptionnellement, une CLIP peut obstruer un foramen 
interventriculaire et entrainer une ventriculomégalie obs- 
tructive (fig. 8.41h). 


Cavum du septum pellucidum 


Le septum pellucidum correspond a une fine cloison formée 
de deux feuillets, située entre le genou du corps calleux en 
avant, le tronc du corps calleux au-dessus et le fornix en 
dessous. Il borde la face interne des ventricules latéraux. 
Entre les deux feuillets, existe une cavité de taille variable, le 
cavum du septum pellucidum. La présence de ce cavum est 
essentielle à valider au cours de l'échographie de dépis- 
tage du 2° trimestre. Il est rarement visible avant 18 SA et 
commence à s'effacer à partir de 34 SA. 
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Fig. 8.41 Collections liquidiennes intraplexuelles. a, b. 17 SA et 4 jours. En a, coupe transversale et oblique du pdle céphalique passant au niveau 
des plexus choroïdes. Présence de CLIP nettement visibles (+) dans la partie postérieure des plexus. En 6, coupe parasagittale au sein d'un ventricule latéral 
ou une des collections (+) est individualisée dans la partie postérieure d'un plexus choroïde un peu hétérogène. c. 18 SA. Coupe transversale du pôle 
céphalique passant au niveau des ventricules latéraux. Chaque plexus choroides (PC) est élargi et déformé en arrière par une tuméfaction hypo-échogène, 
cloisonnée aux contours bosselés correspondant à des CLIP multiples (+) comblant une grande partie de la corne occipitale ventriculaire. d. 23 SA. Coupe 
transversale du pôle céphalique mettant en évidence au sein de la corne occipitale (+) du ventricule latéral distal une image anéchogène, homogène et 
cerclée de 10 mm de diamètre. À partir de 22 SA, cet aspect est typique d'une CLIP (>). e, f. Vrai kyste du plexus choroïde gauche. En coupe transver- 
sale (e) et coronale postérieure (f), persistance à 33 SA d'une formation kystique (=), anéchogène pure, avasculaire à paroi nette se développant au sein 
du plexus choroïde sans retentissement compressif sur le ventricule (Vp). Absence de retentissement clinique où d'évolution à distance de la naissance. 
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Fig. 8.41 Suite. g. 32 SA. Kyste du plexus choroide. Coupe parasagittale centrée sur un ventricule latéral. C'est la persistance au 3° trimestre d'une for- 
mation anéchogéne à paroi nette développée aux dépens du bord postérieur du plexus choroïde (PC) qui évoque une formation kystique vraie du plexus 
choroïde (+). VL : corne occipitale du ventricule latéral. Th : thalamus. h. 36 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Présence d'une petite collection 
liquidienne du plexus choroïde du 3° ventricule (—) obstruant partiellement un foramen interventriculaire et entraînant une ventriculomégalie unilatérale (+). 


Cavum trop large 


Le cavum peut paraître anormalement large en coupe trans- 
versale (plus de 10 mm), perdre son aspect rectangulaire et 
être prolongé en arrière (fig. 8.42) par le cavum de Verga ou 
cavum vergae. Même s'il s'agit le plus souvent d'une variante 
anatomique de la normale, il faut évoquer une anomalie du 
développement cérébral (corps calleux, fornix, système lim- 
bique) ainsi qu'une possible aneuploïdie (trisomies 18, 13 
ou 21). 

Un kyste du cavum du septum pellucidum exceptionnel 
peut comprimer le ou les foramens interventriculaires et 
entraîner une ventriculomégalie. Il est à différencier d'un 
cavum du velum interpositum large (voir fig. 6.23), lequel, 
rare, est situé en arrière des colonnes du fornix et refoule les 
veines cérébrales internes vers le bas. 
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Fig. 8.42 Cavum vergae large. 32 SA. Coupe transversale du pêle 
céphalique qui montre un cavum vergae large (=), prolongeant le 
cavum du septum pellucidum (+). 





Absence de cavum 


En pratique, c'est l'absence du cavum qui doit inquiéter plus 
que sa bonne visibilité. 

L'absence de cavum se rencontre avant tout dans l'agé- 
nésie complete du corps calleux mais aussi dans les patho- 
logies responsables d'une agénésie ou d'une destruction du 
septum entrainant ainsi une fusion des cornes frontales : 
dysgénésie calleuse, holoprosencéphalie lobaire, syntélencé- 
phalie, dysplasie septo-optique (fig. 8.43a), schizencéphalie, 
phénomènes clastiques (voir plus haut et encadré 8.1). Il s'y 
associe de façon quasi constante une dilatation ventriculaire 
et parfois l'existence d'une distorsion de la scissure interhé- 
misphérique par perte du parallélisme de la face interne des 
lobes frontaux entraînant un aspect d'engrènement de ceux- 
ci (fig. 8.43b a d). 

A l'inverse, une agénésie septale sans dilatation ventri- 
culaire ou autre anomalie encéphalique peut étre retrouvée 
chez un nouveau-né sur 3500. Seule l' IRM permet d'évoquer 
son caractère isolé. Dans cette hypothèse, le pronostic est 
généralement bon sans que l'on puisse exclure totalement 
des risques ophtalmologiques ou neuro-endocriniens. 
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= Dysgénésie du corps calleux 

= Holoprosencéphalie 

= Dysplasie septo-optique 

= Schizencéphalie 

= Hydrocéphalie majeure 

= Hydranencéphalie 

= Processus clastique (hypoxo-ischémique) infectieux et/ou 
hémorragique 

= Agénésie septale isolée (et sans conséquence clinique 1/3500) 
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Fig. 8.43 Agénésie septale. a. 29 SA. Coupe frontale antérieure. Les cornes frontales (CF) communiquent car il n'y a pas de septum pellucidum (+). 
On suspecte la présence d'un genou du corps calleux (1). Les piliers antérieurs du fornix sont visibles (2). Il s'agissait d'une dysplasie septo-optique. b, 
c, d. 33 SA. Distorsion de la scissure interhémisphérique. En b, coupe transversale du pôle céphalique. On note une distorsion de la partie antérieure 
de la ligne médiane (—) et l'absence de cavum du septum pellucidum. En c, coupe cavo-thalamo-cérébelleuse confirmant l'absence de cavum du 
septum pellucidum et un aspect inhabituel des cornes frontales (CF). En d, IRM : mise au carré des cornes frontales (CF), cavum non visualisé et 
distorsion de la ligne médiane (—) au niveau frontal. Le corps calleux étudié sur une autre coupe est présent, de longueur normale mais fin. 


Enfin, la présence d'un septum mais sans cavum visible 
lors de l'échographie du 2° trimestre a été décrite comme 
signe d'appel potentiel d'anomalie de la ligne médiane. Un 
contrôle ultérieur est donc conseillé. 


Anomalies tissulaires 


Hyperéchogénicité localisée 

Une hyperéchogénicité localisée du parenchyme cérébral 

peut être retrouvée lors : 

= d'un syndrome infectieux foetal, type toxoplasmose ou 
cytomégalovirus, responsable de nécrose parenchyma- 


teuse plus ou moins calcifiée (voir chapitre 17) ; 
= d'une hémorragie intracranienne focalisée avec souvent 
une hémorragie intraventriculaire associée (fig. 8.44); 


de certaines tumeurs telles que les tératomes qui peuvent 
se calcifier ; 

de certains syndromes exceptionnels comportant 
des calcifications cérébrales qui n'apparaissent habi- 
tuellement qu'à distance de la naissance : syndrome 
de Sturge-Weber, syndrome d'Aicardi-Goutieéres... 
Dans la sclérose tubéreuse de Bourneville, suspec- 
tée au départ devant la présence de rhabdomyomes 
cardiaques (fig. 12.86), les hétérotopies sous-épen- 
dymaires sont rarement retrouvées en échographie 
(fig. 8.29) mais peuvent parfois étre individualisées 
par IRM cérébrale. 

En échographie, les zones échogenes cérébrales peuvent 


créer un cône d'ombre sous-jacent, mais cela n'est pas sys- 
tématique. Analysées isolément, elles ne sont pas très spéci- 
fiques même si on peut évoquer : 
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Fig. 8.44 Hémorragie cérébrale. a. 36 SA. Coupe coronale au niveau des cornes frontales (CF). Masse hétérogéne de la région thalamocau- 
dée gauche (+) bombant dans la corne frontale évoquant un processus hémorragique. b. Aspect foetopathologique du même foetus. Source : 


fig. 8.44b de L. Devisme. 





Fig. 8.45 Toxoplasmose. 31 SA. Coupe parasagittale du pôle cépha- 
lique. Le ventricule latéral est un peu dilaté (+). En région périventricu- 
laire et dans le parenchyme, on met en évidence de multiples images 
nodulaires, échogènes «en taches de bougie » ne laissant pas de cône 
d'ombre sous-jacent (=). 


la toxoplasmose devant des calcifications linéaires ou en 
plaques plus ou moins épaisses en région sous-épendy- 
maire, ou plus volontiers nodulaires (en «taches de bou- 
gie») au sein du parenchyme et au niveau des noyaux gris 
centraux (fig. 8.45, fig. 17.5c et 17.12). Il s'y associe une 
ventriculomégalie généralement rapidement évolutive et 
dans les formes les plus graves une nécrose ischémique 
responsable d'une porencéphalie ; 

le CMV devant des calcifications linéaires des thalamus 
et ponctiformes des noyaux gris centraux (fig. 8.46a et 
fig. 17.5a, b, d et e, 17.10b et c). Ces calcifications peuvent 
aussi se situer en région sous-épendymaire, périventri- 
culaire et plus rarement parenchymateuse. L'associa- 
tion d'une céphalométrie faible avec ventriculomégalie 


+ pseudo-kystes des cornes occipitales (fig. 8.46b a e, 

fig. 17.4 et 17.10c) et + nécrose ischémique est très évo- 

catrice d'une encéphalopathie à CMV; 

d'autres infections (rubéole, herpes type II) où les calcifi- 

cations sont plus volontiers sous-épendymaires ; 

une origine hypoxo-ischémie (infectieuse, toxique, hypo- 

tensive, intoxication au monoxyde de carbone...) devant 

des calcifications périventriculaires et thalamostriées 

apparaissant 2 semaines apres l'accident initial. 

Les signes échographiques des infections foetales sont 
étudiés au chapitre 17. 


Lipome intracranien 


Le lipome intracranien est rare (moins de 0,5 % des tumeurs 
intracraniennes). Il se situe le plus souvent en région inte- 
rhémisphérique (45 %), autour du corps calleux, ou au 
niveau des citernes quadrijumelle, cérébellopontine, céré- 
belleuse supérieure ou suprasellaire. 

En échographie (fig. 8.20b et 8.47), on retrouve une 
formation hyperéchogène et homogène, aux contours bien 
définis : 

soit arrondie en regard du genou du corps calleux qui 

peut être anormal (corps calleux court, fin) ; le lipome 

peut alors être associé à une céphalocèle antérieure 
témoignant d'un développement précoce; 

soit allongée tout le long du corps calleux pouvant entou- 

rer le splenium sans retentissement sur le corps calleux, 

ni autre anomalie, témoignant ainsi d'un développement 
plus tardif; 

pouvant s'étendre dans les plexus choroïdes et dans le 

cavum du velum interpositum. 

Le Doppler couleur montre que l'artère péricalleuse est 
souvent incluse dans le lipome. 

L'IRM ne trouve pas obligatoirement d'hypersignal T1 
graisseux mais cela n'élimine pas le diagnostic. 
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Fig. 8.46 Cytomégalovirus. a. 31 SA. Coupe transversale du pdle céphalique. Présence d'une zone ponctiforme, échogéne au niveau de la 
région thalamocaudée (—). Son association avec un périmètre céphalique au 5° percentile et la présence d'une ventriculomégalie débutante est 
évocatrice d'une infection à CMV qui a été confirmée. b à e. Pseudo-kyste des cornes occipitales. 30 SA. Échographie d'une corne occipitale en 
coupe transversale (b) et parasagittale (c) montrant en région postérieure un aspect de cloisonnement kystique (—) de la corne occipitale. L'IRM 
(d et e) confirme l'existence d'un pseudo-kyste (—) des cornes occipitales. Le foetus était porteur d'une infection à CMV. 


Tératome intracrânien 


Le tératome intracrânien est rare, mais il représente la se situe deux fois sur trois en région sus-tentorielle (dans la 
moitié des tumeurs cérébrales congénitales (fig. 8.48a). Il région pinéale ou au niveau du plancher du 3° ventricule). 
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Fig. 8.47 Lipome péricalleux. 26 SA. a. Coupe sagittale du pôle céphalique. Le lipome (—) se traduit par une structure arciforme hyperéchogéne 
qui épouse le bord supérieur du corps calleux (1). b. Coupe frontale antérieure. Le lipome (=) est bien visible au-dessus du corps calleux (1) et du 


cavum du septum pellucidum (2). 


En échographie (fig. 8.48b a d), le tératome se présente 
comme une formation mal limitée, hétérogène car associant 
des zones anéchogènes et multikystiques avec d'autres hype- 
réchogènes, parfois calcifiées. Il existe de nombreux spots 
vasculaires au Doppler couleur. Le volume du tératome est 
responsable de déformations et de déviations des structures 
cérébrales pouvant entraîner une ventriculomégalie symé- 
trique ou non; au maximum, aucune structure normale 
n'est individualisable. Sa croissance est très rapide avec 
macrocranie et possible effraction de la voûte cranienne. Un 
hydramnios est fréquemment associé en raison de troubles 
de la déglutition d'origine centrale. 
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Autres tumeurs 


Certaines correspondent plutôt à des malformations qu'à 
des tumeurs, mais elles exercent le plus souvent un syn- 
drome de masse. 

Citons l'hamartome hypothalamique, qui en échogra- 
phie comme en IRM présente une structure identique 
au parenchyme cérébral, et l'ectopie neurogliale, plus 
souvent localisée à l'étage sus-tentoriel mais qui peut 
également se rencontrer en fosse cérébrale postérieure 
(fig. 8.48e à g). 





Fig. 8.48 Tumeurs intracrâniennes. a. Tératome intracranien. 24 SA. Aspect foetopathologique. 
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Fig. 8.48 Suite. b, c, d. Tératome immature. 33 SA. En b et c, coupes transversales échographiques dans un contexte de macrocranie : volumi- 
neuse structure hyperechogène mixte (—) vascularisée en Doppler couleur et désorganisant l'architecture cérébrale. En d, coupe IRM sagittale 
T2 montrant l'importance du syndrome de masse (—) par rapport au volume du crâne. e, f, g. Ectopie neurogliale. En e, coupe échographique 
transversale de la fosse cérébrale postérieure à 27 SA : image d'addition rétrovermienne (—), d'échogénicité similaire au parenchyme cérébral adjacent. 
En f, correspondance IRM en coupe sagittale T2 (=). En g, correspondance IRM en coupe transversale (—). On notera, une fois encore, le signal identique 
à celui du parenchyme cérébral normal. h. Kyste du nerf trijumeau. 22 SA. Coupe transversale du pôle céphalique. Volumineuse tuméfaction de 30 mm de 
diamètre moyen, liquidienne (anéchogène), avasculaire, à paroi un peu irrégulière, refoulant légèrement la ligne médiane, sans compression ventriculaire 
dont le diagnostic étiologique par échographie est impossible. Source : fig. 8.48a de L. Devisme. 
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Les autres tumeurs provenant de reliquats embryonnaires 
sont exceptionnelles en période prénatale, de méme que 
les tumeurs neuro-épithéliales (fig. 8.48h) : astrocytomes, 
épendymomes, glioblastomes. Le papillome du plexus cho- 
roide se caractérise par une masse intraventriculaire hype- 
réchogène, aux contours irréguliers, écartant les parois des 
ventricules latéraux, du 3° ou du 4° ventricule, responsable 
d'une hydrocéphalie qui peut être majeure. 


Anomalies de la fosse cérébrale 
postérieure 


L'étude de la fosse cérébrale postérieure fait partie 
de l'examen du pôle céphalique lors de l'échographie 
du 2° trimestre. Elle s'effectue sur une coupe transversale 
cavo-thalamo-cérébelleuse. La réalisation d'une coupe 
sagittale passant au niveau du vermis cérébelleux, bien 
que non obligatoire, doit être encouragée car elle apporte 
des renseignements précieux (voir chapitre 6, Coupe de 
la fosse cérébrale postérieure ou cavo-thalamo-cérebel- 
leuse et fig. 6.38) 

Dans les anomalies de la fosse cérébrale postérieure, 
il existe à la fois des difficultés de diagnostic, de classi- 
fication, de pathogénie et de pronostic. En échographie, 
par exemple, si une malformation de type Chiari II est 
habituellement de diagnostic facile, affirmer le caractère 
non pathologique d'une mégagrande citerne ou confir- 
mer ou non une suspicion d'agénésie vermienne est sou- 
vent complexe et rarement possible dès l'échographie de 
dépistage du 2° trimestre. L'évolution de l'imagerie sera 
prépondérante pour le diagnostic et l'IRM ici sera d'un 
grand apport. 


Grande fosse cérébrale postérieure 


Avec hémisphères cérébelleux et vermis 
normaux 


Mégagrande citerne 


La grande citerne est l'espace sous-arachnoïdien situé à la 
jonction cérébellomédullaire. Elle est limitée en haut par la 
face inférieure du vermis et des hémisphères cérébelleux, 
en avant par la face dorsale du bulbe et de la moelle, en 
arrière par l'écaille occipitale et latéralement par les amyg- 
dales cérébelleuses. Cette grande citerne communique 
avec le 4° ventricule par une ouverture médiane, le fora- 
men de Magendie. 

La profondeur de la grande citerne est mesurée sur une 
coupe transversale cavo-thalamo-cérébelleuse entre le 
bord postérieur du vermis cérébelleux et le bord interne 
de l'écaille occipitale. Elle varie de 2 à 10 mm, avec une 
moyenne à 6 mm (voir fig. 6.38g). Au-delà de 10 mm, on 
parle de mégagrande citerne qui doit être considérée comme 
une variante de la normale en l'absence d'association mal- 
formative anatomique ou biométrique du cervelet. Elle n'en- 
traîne pas de dilatation ventriculaire ou d'effet de masse sur 
le cervelet car elle communique librement avec les espaces 
sous-arachnoïdiens périmédullaires. 
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Des structures linéaires médianes (simples, doubles ou 
multiples) tendues entre le vermis et l'occiput sont fréquem- 
ment présentes. Elles correspondent à des trabéculations 
de l'arachnoïde et à la faux du cervelet. Elles ne sont pas 
pathologiques. 


Expansion kystique de la poche de Blake 


La poche de Blake se développe lorsqu'il existe un retard 
d'ouverture de la toile choroidienne qui, en s'ouvrant, laisse 
la place au foramen de Magendie. Celui-ci fait communi- 
quer la partie inférieure du 4° ventricule avec les espaces 
sous-arachnoïdiens. Exceptionnellement, cette poche peut 
constituer un kyste fermé de la grande citerne formé par 
une évagination caudale de la toile choroïdienne. Quand elle 
est importante, cette expansion kystique postéro-inférieure 
entraîne une bascule et une horizontalisation du vermis 
(fig. 8.49a). Le plus souvent, la persistance de la poche de 
Blake est sans conséquence clinique. Rarement, une hydro- 
céphalie sus-jacente par compression est possible car le 
kyste ne communique pas avec les espaces sous-arachnoï- 
diens périmédullaires. 

Lorsqu'elle est présente, une expansion kystique de la 
poche de Blake est suspectée ou directement visualisée lors 
de l'échographie du 2° trimestre : 
= sur une coupe transversale passant par la fosse cérébrale 

postérieure, par l'impression d'ouverture de la partie 

inférieure du 4° ventricule vers la grande citerne posté- 
rieure (fig. 8.49b et 8.51b) et/ou la présence d'une petite 
structure annulaire rétrocérébelleuse, sous-vermienne et 

médiane (voir fig. 6.38h et i); 
= sur une coupe sagittale, par un vermis déplacé vers le 

haut ou en rotation antérieure mais dont les mesures sont 

normales. La tente du cervelet est en position habituelle 

au moins dans sa partie proximale (fig. 8.49c et d). 

Affirmer l'existence d'une expansion kystique de la poche 
de Blake revient à éliminer les autres anomalies de la fosse 
cérébrale postérieure. Il faut donc une surveillance écho- 
graphique répétée qui montre le plus souvent une norma- 
lisation progressive de la position du vermis cérébelleux. 
L'IRM cérébrale est néanmoins indispensable pour vérifier 
l'anatomie et la biométrie du vermis de façon à éliminer une 
agénésie vermienne inférieure dont le pronostic serait tout 
autre (voir plus bas). 


Kyste arachnoïdien rétrocérébelleux 


Le kyste arachnoïdien rétrocérébelleux peut être médian 
ou latéralisé, ses contours sont nets et géométriques. Il est 
anéchogène, parfois volumineux avec effet de masse suré- 
levant la tente du cervelet (fig. 8.50), refoulant les hémis- 
phères cérébelleux (mais sans les comprimer réellement) et 
pouvant entraîner une hydrocéphalie. Le vermis cérébelleux 
est normal. En dehors d'un processus compressif, le 4° ven- 
tricule est d'aspect habituel. Néanmoins, la distinction avec 
une expansion kystique de la poche de Blake n'est pas tou- 
jours possible et c'est l'TRM cérébrale qui tranchera. 

Le pronostic est généralement bon après dérivation 
chirurgicale. Une régression spontanée du kyste est même 
possible. 
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Fig. 8.49 Expansion kystique de la poche de Blake. a. Coupe sagittale de la fosse cérébrale postérieure avec la présence d'une poche de Blake. 
b, c, d. 31 SA. En b, coupe échographique transversale centrée sur la fosse cérébrale postérieure dans un contexte de grossesse gémellaire dicho- 
riale. Il semble exister une ouverture du 4° ventricule (V4) vers la grande citerne (GC) faisant suspecter une agénésie vermienne. Devant une telle 
image, le premier réflexe est d'obtenir une coupe sagittale. En c, sur cette coupe sagittale, la tente du cervelet (—) est de façon habituelle, dans le 
prolongement de la partie postérieure du corps calleux (CC). Le vermis (V) apparaît basculé mais semble complet et sa mesure antéropostérieure 


est au 20° percentile. En d, correspondance IRM en coupe sagittale T2. 


Avec hypoplasie du vermis 
et des hémisphères cérébelleux 


Exception faite de la malformation de Dandy-Walker 
dans sa forme complète, la classification des anomalies de 
volume du cervelet et du vermis est difficile car il s'agit d'un 
groupe hétérogène associant, à des degrés variables, agéné- 
sie, hypoplasie, atrophie cérébelleuse + agénésie vermienne 
+ atteinte du tronc cérébral. 


Anomalies du vermis 


Le diagnostic d'hypoplasie vermienne et/ou cérébelleuse 
passe par la mesure du diamètre transversal du cervelet sur 
une coupe cavo-thalamo-cérébelleuse du pôle céphalique 
traversant la fosse cérébrale postérieure (voir chapitre 6, 


Coupe de la fosse cérébrale postérieure ou cavo-thalamo- 
cérebelleuse et chapitre 7, Cervelet). La croissance du cer- 
velet est linéaire tout au long de la grossesse et compte tenu 
d'une prolifération neuronale intense en fin de 2° trimestre, 
le diagnostic d'hypoplasie cérébelleuse n'est parfois fait que 
lors de la dernière échographie. Le retard de croissance du 
fœtus, lorsqu'il n'est pas d'origine infectieuse, affecte rare- 
ment la croissance du cervelet. Sa mesure permet ainsi de 
valider une datation rendue douteuse par des mesures (BIP, 
PA et fémur) faibles. Le 5° percentile de la mesure transver- 
sale du cervelet correspond sensiblement en millimètres au 
nombre de semaines d'aménorrhée. 

Il faut s'efforcer, quand cela est possible, de réaliser une 
coupe sagittale stricte du pôle céphalique incluant le corps 
calleux dans sa totalité et levermis du cervelet (voir fig. 6.40). 


Chapitre 8. Anomalies cranio-encéphaliques 435 





Fig. 8.50 Kyste arachnoidien de la fosse cérébrale postérieure. a, b, c. 31 SA. En a, coupe échographique transversale du pdle céphalique 
passant par la fosse cérébrale postérieure montrant un net élargissement de l'espace rétrocérébelleux (+). En b, afin de vérifier la normalité du 
vermis mesuré en 1, une coupe sagittale est réalisée. L'espace retrocérébelleux (+) anéchogène refoule vers le haut la tente du cervelet. On suspecte 
un kyste de la fosse cérébrale postérieure. En c, correspondance IRM avec une coupe sagittale en pondération T2. On note l'effet de masse du 
kyste arachnoïdien avec amincissement de la table osseuse occipitale (—) et refoulement vers le haut de la tente du cervelet et du sinus droit (--+). 
d, e. 25 SA. En d, coupe transversale du pôle céphalique passant par les cornes occipitales des ventricules latéraux qui sont dilatées (=) et par la 
fosse cérébrale postérieure qui est comblée par une volumineuse formation (+) triangulaire et anéchogène qui pourrait évoquer d'emblée une 
malformation de Dandy-Walker. En e, coupe sagittale. Le corps calleux (CC) est d'aspect habituel. On voit que la formation kystique (+) qui mesure 
35 mm de hauteur refoule vers le haut le cervelet (©). Il s'agit ici d'un kyste arachnoidien sous- et rétrocérébelleux. Source : fig. 8.50d et e 
de A.-S. Valat. 
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L'anatomie de ce dernier peut ainsi être étudiée, notam- 
ment sa partie inférieure. Le vermis, échogène, est globa- 
lement arrondi avec l'encoche antérieure du 4° ventricule. 
On peut mesurer la hauteur (voir fig. 7.11), le diamètre 
antéropostérieur ou la surface du vermis. En cas de dif- 
ficulté, une reconstruction par échographie 3D a partir 
d'une coupe transversale peut étre tentée mais la qualité 
des images obtenues n'est pas toujours démonstrative 
(voir fig. 6.39 et 6.43b). En cas de doute sur la biométrie, 
une IRM cérébrale sera fréquemment demandée. 

Cependant, on restera prudent sur le diagnostic d'agéné- 
sie vermienne partielle au début du 2° trimestre où la forma- 
tion incomplete du vermis cérébelleux inférieur peut donner 
une fausse impression de pathologie comme celle créée par 
un plan de coupe transversal trop oblique de la fosse céré- 
brale postérieure (fig. 8.51). Il peut s'agir aussi d'une simple 
bascule antérieure d'un vermis de taille normale repoussé 
par la persistance de la poche de Blake, variante anatomique 
sans conséquence clinique (revoir fig. 8.49). 


Nosologie 


La terminologie utilisée pour les anomalies de la fosse cérébrale 

postérieure nécessite d'être précisée : 

= agénésie : absence totale ou partielle d'une structure anato- 
mique. La partie présente peut être normale ou être le siège 
d'une hypoplasie ou d'une dysgénésie ; 

= hypoplasie : structure anatomiquement normale mais de 
volume inférieur aux normes retenues suite a un processus 
congénital (génétique, infectieux...); 

= dysgénésie : anomalie structurelle caractérisée par une perte 
des repères anatomiques (ex. : foliation et fissuration) pou- 
vant coexister avec une agénésie ou une hypoplasie; 

= atrophie : diminution secondaire du volume d'un organe 
initialement normal (la distinction anténatale avec une hypo- 
plasie est difficile). 





Fig. 8.51 Faux aspect d'agénésie vermienne inférieure. 20 SA. 
Coupes transversales du pôle céphalique passant au niveau de la fosse 
cérébrale postérieure. a. Aspect habituel. b. L'inclinaison vers le bas du 
plan de coupe montre une suspicion d'agénésie vermienne inférieure 
avec un aspect d'ouverture du 4° ventricule vers la grande citerne (—). 
Cet aspect nécessite la réalisation d'une coupe sagittale pour mesurer 
le vermis. Une IRM cérébrale doit être proposée vers 24 SA. Il s'agit 
ici d'une ouverture de la fosse cérébrale postérieure par bascule anté- 
rieure du vermis provoquée par une persistance de poche de Blake. 


Malformation de Dandy-Walker 


La malformation de Dandy-Walker se définit par l'associa- 
tion d'une dilatation kystique du 4° ventricule, d'une agé- 
nésie complète ou partielle du vermis et d'une hypoplasie 
des hémisphères cérébelleux entraînant une distension de la 
fosse cérébrale postérieure avec élévation de la tente du cer- 
velet et du torcular (torcular d'Hérophile ou confluent des 
sinus duraux cérébraux). 

Elle représente, selon les séries publiées, entre 15 et 40 % 
des anomalies de la fosse cérébrale postérieure avec une fré- 
quence de 1 cas pour 30000 naissances. La moitié des nou- 
veau-nés décède la première année. Le retard psychomoteur 
est fréquent chez les autres, corrélé au degré d'atteinte du 
vermis cérébelleux et aux malformations ou anomalies géné- 
tiques associées. 

Les malformations associées sont nombreuses (50 à 
70 % des cas). Les plus fréquentes sont les anomalies du 
système nerveux central et les cardiopathies (40 %). On 
décrit ensuite, avec des pourcentages variables selon les 
auteurs, des poly- et syndactylies, des malformations 
génito-urinaires (anomalies du développement génital), 
des dysmorphies faciales et fentes palatines, des hernies de 
coupole diaphragmatique... 

Les anomalies chromosomiques sont également fré- 
quentes, 15 % en cas de malformation de Dandy-Walker 
isolée, pouvant atteindre 45 % dans certaines séries qui 
prennent en compte les formes avec anomalies associées. 
Elles peuvent se dépister sur un caryotype standard (tri- 
somies 3, 9, 13, 18...) mais également en biologie molécu- 
laire : en France, on utilise l'acronyme ACPA pour analyse 
chromosomique par puce à ADN (en remplacement de 
l'acronyme CGH array des Anglo-Saxons antérieurement 
utilisé). Il a pu ainsi être retrouvé des délétions sur les chro- 
mosomes 3, 6, 7. 

La malformation de Dandy-Walker est également pré- 
sente dans de nombreux syndromes polymalformatifs géné- 
tiques ou sporadiques. 

En échographie (fig. 8.52) : 
= la fosse cérébrale postérieure est caractéristique : 

— en coupe transversale, cavo-thalamo-cérébelleuse, elle 
est élargie par la dilatation kystique du 4° ventricule, 
anéchogène, triangulaire à base externe; les hémis- 
phères cérébelleux, hypo-échogènes, sont refoulés 
latéralement et antérieurement, plus ou moins hypo- 
trophiques de façon symétrique ou non; le vermis, 
échogène, est hypotrophique voire absent dans 25 % 
des cas, 

— en coupe sagittale, l'expansion kystique du 4° ventri- 
cule vers l'arrière dépend de son volume. Elle entraîne 
une surélévation de la tente du cervelet plus ou moins 
importante; le vermis, refoulé vers le haut, présente 
une amputation de sa partie inférieure plus ou moins 
grande allant jusqu à l'absence complète d'individuali- 
sation. Les mesures du vermis, la position du 4° ventri- 
cule et des fissures primaires et secondaires complètent 
le bilan. La partie inférieure du vermis peut se prolon- 
ger vers le torcular par une image linéaire «en queue 
de comète» correspondant embryologiquement à la 
paroi supérieure de la poche de Blake; le tronc céré- 
bral est normal; 
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Fig. 8.52 Malformation de Dandy-Walker. a. 24 SA. Coupe transversale du pôle céphalique cavo-thalamo-cérébelleuse. Il existe une expansion kys- 
tique du 4° ventricule vers la fosse cérébrale postérieure (>). On note également une asymétrie du diamètre antéropostérieur des hémisphères cérébel- 
leux (1 et 2). Le vermis n'est pas visible. Il est effectivement absent chez ce fœtus. b. 27 SA. Coupe transversale du pôle céphalique passant par la fosse 
cérébrale postérieure. Dilatation du 4° ventricule (—) qui se prolonge vers la fosse cérébrale postérieure en une expansion kystique (+). Les hémisphères 
cérébelleux (1 et 2) sont légèrement refoulés en dehors. c. 23 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique. Expansion kystique du 4° ventricule (+) avec ascen- 
sion de la tente du cervelet (=). 1 : mesure du tronc encéphalique au niveau du bulbe. P : pont (anciennement protubérance annulaire). d. 24 SA. IRM. 
Coupe sagittale médiane en pondération T2. On note une dilatation du V4 (--») et une insertion haute de la tente du cervelet (—). 


= à l'étage sus-tentoriel, on retrouve des anomalies fré- variable (troubles respiratoires, hypotonie, ataxie cérébel- 
quentes : hydrocéphalie (60 %), agénésie du corps  leuse, apraxie oculomotrice, déficit intellectuel). Une dizaine 
calleux (15 %), anomalies de migration, lipome intra- de gènes associés à la maladie sont actuellement identifiés. 
crânien, kyste interhémisphérique, céphalocèle, En échographie, on retrouve (fig. 8.53) : 
holoprosencéphalie. = sur une coupe transversale de la fosse cérébrale posté- 


rieure, une déformation du 4° ventricule triangulaire ou 
plus long que large, communiquant largement avec la 
grande citerne qui peut ainsi être augmentée de volume. 
Le terme de «syndrome de Dandy-Walker variant » utilisé anté- Les pédoncules cérébelleux supérieurs qui entourent le 
merenan puur des eine EET de la fosse ra ale 4° ventricule sont horizontalisés, allongés et épaissis; 
P SPRE i aot ee ee (pathologie = sur une coupe sagittale médiane, une agénésie vermienne 
frontière entre la mégagrande citerne et le syndrome de Dandy- : E 
ra | cea acd plus ou moins totale, une surélévation de la tente du cer- 
Walker vrai) n'est plus employé car trop imprécis. , o, 
velet et une hypoplasie du tronc cérébral; 
= en sus-tentoriel, de possibles anomalies de la migration 
et de la giration, une agénésie du corps calleux, une 
Fosse cérébrale postérieure ventriculomégalie. 
de volume normal L'association avec une céphalocèle occipitale (retrou- 
vée dans 25 % des cas), une polykystose rénale (10 %), une 
poly- ou une syndactylie (10 %) est évocatrice du syndrome 


Avec agénésie ou hypoplasie vermienne 


Syndrome de Joubert de Joubert. Une dystrophie rétinienne est retrouvée chez le 
Le syndrome de Joubert est une maladie autosomique réces- nouveau-né dans 50 % des cas. 
sive rare (1 cas pour 100000 naissances), entrant dans le cadre L'IRM cérébrale pourrait confirmer le diagnostic (mais 


des ciliopathies. Son étiologie est inconnue et son pronostic l'aspect n'est pas aussi net qu'en postnatal) en retrouvant 
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Fig. 8.53 Syndrome de Joubert. a, b. 22 SA. En a, coupe transversale du pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. Déformation 
du 4° ventricule (+) qui communique avec la grande citerne postérieure (GC). Horizontalisation et épaississement des pédicules cérébelleux supé- 
rieurs (=). En b, on note sur la main un dédoublement du 5° doigt (>). Le pouce n'est pas visible, car il n'est pas dans le même plan. Il s'agit d'une 
hexadactylie postaxiale. c. 22 SA. Autre foetus. Coupe transversale du pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. Déformation du 
4 ventricule (*) et communication avec la grande citerne (©). Horizontalisation et épaississement des pédoncules cérébelleux (>). d. IRM. Aspect 
en «dent molaire » (>) évoquant un syndrome de Joubert. Source : fig. 5.53d de A.-S. Valat. 


sur une coupe transversale l'aspect «en dent molaire» 
formé par l'hypoplasie du tronc cérébral, l'horizontalisa- 
tion et l'épaississement des pédoncules cérébelleux supé- 
rieurs et la dilatation du V4 (fig. 8.53d). Cet aspect est 
tres évocateur du syndrome de Joubert, mais il a pu être 
retrouvé aussi dans d'exceptionnelles maladies sémiologi- 
quement proches : le syndrome de Dekaban-Arima (asso- 
ciation des signes neurologiques du syndrome de Joubert, 
atteinte rétinienne initiale et progressive, néphronophtise 
juvénile); le syndrome de Varadi-Papp ou syndrome 
oro-facio-digital de type VI qui associe des signes neuro- 
logiques du syndrome de Joubert a des anomalies bucco- 
faciales (langue bifide ou lobulée, hamartomes linguaux et 
freins multiples de la langue, fente labiale ou labiopalatine) 
et a une polydactylie le plus souvent méso-axiale avec 
métacarpes en forme de Y; le syndrome COACH (acro- 
nyme anglais pour cerebellar vermis defect, oligophrenia, 
ataxia, coloboma, hepatic fibrosis). 


Syndromes polymalformatifs et/ou génétiques 


Devant une agénésie ou une hypoplasie vermienne, de 
multiples syndromes polymalformatifs et/ou génétiques 


peuvent être suspectés en échographie (fig. 8.54) s'il existe 
des anomalies associées caractéristiques (exposées dans les 
chapitres concernés) : 
l'agénésie vermienne est constante dans le syndrome de 
Dekaban-Arima, le syndrome de Walker-Warburg, le 
syndrome cérébro-oculo-musculaire. .. ; 
l'agénésie vermienne est inconstante dans les syndromes 
d'Ellis- Van Creveld, de Smith-Lemli-Opitz, de Cornelia 
de Lange, de Goldenhar, de Meckel-Gruber, oro-facio- 
digital de type II et III, dans l'association CHARGE (colo- 
bome, heart defect, atresia of choanae, retard of growth or 
development, genital hypoplasia, ear anomalies). 


Agénésie de l'ensemble du cervelet 


Exceptionnelle, l'agénésie complète du cervelet est associée 
à une hypoplasie du tronc cérébral et fréquemment à des 
anomalies cérébrales sus-tentorielles majeures. Des rési- 
dus du toit du 4° ventricule et des pédoncules cérébelleux 
peuvent persister. 
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Fig. 8.54 Agénésie vermienne. a. 20 SA. Coupe transversale du pdle céphalique passant a la partie supérieure du cervelet et du vermis. Les éléments 
anatomiques paraissent en place, mais le diamètre transversal du cervelet est de 17 mm soit légèrement inférieur au 5° percentile. b. Même foetus. 
Coupe transversale du pdle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure mais un peu plus oblique vers le bas que la précédente. Le 4° ventri- 
cule (+) est large et se prolonge vers l'arrière en raison d'une agénésie vermienne inférieure (—). c. Même foetus. Sur cette reconstruction en 3D, on 
remarque que le vermis paraît discrètement amputé de sa partie inférieure (=) et on retrouve l'expansion du 4° ventricule (V4) vers la grande citerne 
postérieure (>). d. Même foetus. L'étude du profil montre un rétrognathisme net (=). Ce foetus était porteur d'une délétion interstitielle importante 
sur le bras long d'un des chromosomes 6. e. 27 SA. Aspect foetopathologique d'une agénésie vermienne. Source : fig. 8.65e de L. Devisme. 


Hypoplasie globale et symétrique du cervelet En échographie : 

sur une coupe transversale passant par la fosse cérébrale pos- 
térieure, la grande citerne paraît augmentée de volume avec 
un cervelet de morphologie habituelle mais dont la largeur 
transversale est faible, inférieure au 3° percentile (fig. 8.55). 
Cependant, l'hypoplasie cérébelleuse peut se révéler tardive- 
ment, ce qui, même si ce n'est pas dans les recommandations 
de l'échographie de dépistage, justifie de mesurer le cervelet à 
chaque échographie surtout s'il existe des antécédents; 


Une hypoplasie globale et symétrique du cervelet peut être 
primitive ou secondaire à l'alcoolisme maternel, au CMV, à 
une trisomie 21 ou 18. Elle peut aussi exister dans de nom- 
breux syndromes génétiques avec pour certains l'aggrava- 
tion de la dégénérescence cérébelleuse en postnatal. Il existe 
de fréquentes associations à d'autres malformations sus-ten- 
torielles ou de la ligne médiane. 
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Fig. 8.55 Hypoplasie globale du cervelet. 24 SA. Coupe transver- 
sale du pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. 
Le diamètre transversal du cervelet (Céréb) est de 20 mm, ce qui est 
nettement insuffisant. L'aspect échographique paraît en revanche 
habituel. La grande citerne (+) est augmentée de volume avec une 
profondeur mesurée à 15 mm. 


= sur une coupe sagittale qu'il faut réaliser en raison de la 
largeur cérébelleuse faible, le vermis et le tronc cérébral 
doivent être analysés. En présence d'un vermis de petite 
taille et d'un diamètre antéropostérieur du tronc cérébral 
faible avec absence du renflement antérieur du pont (protu- 
bérance annulaire), on évoque une hypoplasie ponto-céré- 
belleuse, pathologie souvent autosomique récessive dont il 
existe plusieurs types cliniques de mauvais pronostic. L'as- 
sociation avec une microcéphalie, des mouvements actifs 
de type convulsifs et un hydramnios est significative. 


Hypoplasie unilatérale du cervelet 


L'hypoplasie cérébelleuse unilatérale est généralement d'ori- 
gine ischémique ou infectieuse mais peut se retrouver aussi 
associée aux syndromes de Prader-Willi (voir chapitre 16, 
Anomalies de structure des chromosomes), de Moebius 
(paralysie congénitale des muscles des yeux et du visage par 
anomalie de développement des 6° et 7° nerfs crâniens), au 
syndrome PHACE (posterior fossa malformations, heman- 
giomas, arterial cerebral anomalies, cardiopathies, eye abnor- 
malities)... A l'exception de ces syndromes et s'il s'agit d'une 
forme isolée, strictement unilatérale, sans atteinte du ver- 
mis, le pronostic est généralement bon. 

L'hypoplasie unilatérale du cervelet est suspectée en écho- 
graphie sur une coupe transversale de la fosse cérébrale pos- 
térieure où on note une asymétrie nette de taille entre les deux 
hémisphères cérébelleux (fig. 8.56). L'atteinte du vermis et de 
l'hémisphère cérébelleux controlatéral est variable. Elle doit être 
correctement recherchée car c'est un élément du pronostic. 


Petite fosse cérébrale postérieure 
Malformation de Chiari Il 


La malformation de Chiari II est secondaire a un défaut de 
fermeture du tube neural avec fuite du liquide cérébrospi- 
nal responsable notamment d'un défaut de distension de la 





Fig. 8.56 Hypoplasie cérébelleuse unilatérale. 27 SA. Coupe trans- 
versale du pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. 
Un des hémisphères cérébelleux (—) est nettement plus petit que 
l'autre. Sur ce plan de coupe, il n'est pas possible de juger s'il existe ou 
non une atteinte vermienne, ce qui devra être analysé sur une coupe 
sagittale ou une reconstruction 3D. 


vesicule rhombencéphalique. Ceci perturbe l'induction du 
mésenchyme avoisinant et du chondrocrane. La fosse cérébrale 
postérieure reste petite (voir chapitre 10, Étape n° 3). Le tronc et 
le cervelet se développent dans cette petite fosse induisant une 
hernie au travers des foramens magnum et ovale. Les modifica- 
tions sus-tentorielles découlent de ces anomalies. 

En échographie, on retrouve (fig. 8.12g et fig. 10.15) : 
= à l'étage sous-tentoriel : 

— sur une coupe transversale : 

-un effacement de la grande citerne, 

-des hémisphères cérébelleux attirés vers le bas for- 
mant une incurvation à concavité antérieure se mou- 
lant sur le tronc cérébral (banana sign), 

-un 4° ventricule peu visible car aplati, étiré; 

— sur une coupe frontale postérieure, une horizontalisa- 
tion de la tente du cervelet; 
= à l'étage sus-tentoriel : 
— sur une coupe transversale transthalamique : 

-une céphalométrie le plus souvent inférieure 
au 50° percentile, 

-un feston frontal (lemon sign), 

—une ventriculomégalie généralement modérée, 

—parfois, des anomalies de migration; 

— sur une coupe sagittale : fréquemment, une agénésie 
partielle du corps calleux. 


Rhombencéphalosynapsis 


Le rhombencéphalosynapsis se caractérise par la fusion des 
hémisphères et des pédoncules cérébelleux ainsi que des 
noyaux dentés associés à une agénésie vermienne. Cette 
malformation est exceptionnelle et dans la majorité des cas 
le pronostic est mauvais avec un décès rapide dès la pre- 
mière année. 

En échographie, on retrouve (fig. 8.57) : 
= à l'étage sous-tentoriel, en coupe transversale : 

— une petite fosse cérébrale postérieure, 
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Fig. 8.57 Rhombencéphalosynapsis. 22 SA. Coupe transversale du 
pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. Le diamètre 
transversal du cervelet (1) est faible et on remarque l'absence de vermis 
et d'incisure sur la partie postérieure du cervelet (délimitant habituelle- 
ment les deux hémisphères cérébelleux) (—). Noter la ventriculoméga- 
lie triventriculaire associée (+). 


- un lobe cérébelleux unique hypoplasique, de taille 
variable et quelquefois asymétrique avec une mesure 
du diamètre transverse du cervelet réduite, 

- un bord postérieur de ce cervelet unique en forme de 
dôme sans incisure médiane, 

— des sillons et des fissures orientés transversalement, 

— un vermis absent ou petit, 

— une déformation du 4° ventricule «en trou de serrure » ; 

= à l'étage sus-tentoriel : 

— une ventriculomégalie, 

— quelquefois, une fusion des thalamus, du fornix, 

— parfois, une agénésie calleuse, une holoprosencépha- 
lie, une dysplasie septo-optique, une schizencéphalie, 
des hétérotopies... En fait, tout peut se voir. 

Des malformations extracraniennes sont fréquemment 
associées : anomalies de segmentation ou de fusion verté- 
brale, anomalies musculosquelettiques (notamment défect 
phalangien ou agénésie radiale), malformations cardiovas- 
culaires, pulmonaires ou rénales. 


Dysraphie tectocérébelleuse 


La dysraphie tectocérébelleuse consiste en une aplasie par- 
tielle ou totale du vermis cérébelleux avec une attraction 
dorsale des hémisphères cérébelleux et du tronc cérébral 
vers un défect osseux occipital. Elle est exceptionnelle, spo- 
radique, et atteint plus volontiers les garçons. 

En échographie, on retrouve : 

= à l'étage sous-tentoriel : 

— une aplasie ou une hypoplasie du vermis et des hémis- 
phères cérébelleux, 

— une céphalocèle occipitale, 

— une désaxation postérieure du tronc cérébral que les 
hémisphères cérébelleux contournent en se projetant 
en avant, 

— une déviation de la tente du cervelet et des sinus, 

— parfois une bifidité de l'écaille de l'occipital et de l'atlas. 

= à l'étage sus-tentoriel, de façon variable : une agénésie 
du corps calleux, une hydrocéphalie, des troubles de la 
migration et de la giration. 





Fig. 8.58 Angiome du cervelet. 29 SA. Coupe transversale du pôle 
céphalique. Un des hémisphères cérébelleux est augmenté de taille et 
plus échogène (—). 





Fig. 8.59 Hémorragie intracérébelleuse. 23 SA. Coupe transversale 
du pôle céphalique passant par la fosse cérébrale postérieure. Héma- 
tome partiel d'un hémisphère cérébelleux (—). L'évolution a été mar- 
quée par un hématome rétroplacentaire et une mort in utero. 


Anomalies vasculaires 
de la fosse cérébrale postérieure 


Télengiectasie du rhombencéphale 


I] s'agit d'une malformation vasculaire capillaire rare, de 
découverte fortuite et généralement de bon pronostic, se 
développant dans le rhombencéphale. Le diagnostic est 
suspecté en échographie (fig. 8.58) devant une région céré- 
belleuse très échogène, mal limitée, sans modification des 
structures anatomiques de la fosse cérébrale postérieure, 
sans vascularisation décelable au Doppler couleur et sans 
caractère d'évolutivité. Cette absence d'évolution la diffé- 
rencie d'une lésion hémorragique (fig. 8.59) ou ischémique 
(par infection à Campylobacter notamment) que l'on pour- 
rait évoquer et qui évoluerait vers une porencéphalie et une 
atrophie cérébelleuse. 
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Malformation du sinus dural 


Les sinus veineux se développent entre la dure-mere et le 
périoste (sinus sagittal supérieur, sinus transverse, pressoir 
d'Hérophile). Une hypertrophie de ce segment interpé- 
riostodural peut aboutir à la formation d'un lac veineux 
géant plus ou moins cloisonné. Les veines cérébrales 
normales peuvent s'y aboucher. Parfois un shunt artério- 
veineux se développe dans la paroi de ce lac veineux patho- 
logique. Ses répercussions hémodynamiques systémiques 
sont rares mais le drainage veineux qui s'abouche à la mal- 
formation peut être compromis. Cette malformation du 
sinus dural peut aussi se thromboser et cette thrombose 
s'étendre aux veines cérébrales normales pour provoquer 
un infarctus veineux plus ou moins hémorragique. Le pro- 
nostic est réservé, fonction en partie du retentissement 
parenchymateux cérébral associé, de l'existence d'une ven- 


triculomégalie, du retentissement hémodynamique. Par- 
fois l'évolution se fait vers la régression. 

L'aspect échographique est impressionnant. Il existe une 
volumineuse structure kystique de la fosse cérébrale pos- 
térieure (fig. 8.60a et b) reliée à la dure-mère par un flux 
sanguin turbulent. L'existence d'une thrombose est évoquée 
devant la présence d'une masse hyperéchogène plus ou 
moins volumineuse, entourée d'une zone hypo-échogène, 
non vasculaire au Doppler couleur; elle sera confirmée par 
IRM (fig. 8.60c et d). 


Autres anomalies vasculaires 


Une structure anormale pseudo-kystique, a paroi écho- 
gène et irrégulière, au contenu hétérogène et trabéculé de 
la fosse cérébrale postérieure, non vasculaire au Doppler 
couleur, latéralisée et créant un effet de masse vers l'avant 





Fig. 8.60 Malformation artérioveineuse d'un sinus dural. a. 33 SA. La fosse cérébrale est comblée par une volumineuse masse (—), refoulant 
les structures de voisinage et présentant au Doppler une vascularisation importante et anarchique. b. En coupe transversale du pôle céphalique, on 
note que cette masse kystique anéchogène (+) est compressive et entraîne une ventriculomégalie majeure triventriculaire (=). c d. Même foetus 
IRM à 33 SA. Coupes sagittale (c) et axiale (d) en pondération T2. Volumineuse lésion extracérébrale refoulant le parenchyme cérébral correspon- 
dant à une thrombose du torcular (+) sur malformation des sinus duraux (fætopathologie). 
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Fig. 8.61 Hématome de la fosse postérieure. 24 SA. Image pseudo- 
kystique à paroi échogène (=), contenant un caillot rétractile plus 
dense. Disparition sans séquelles et en quelques semaines, confirmant 
le diagnostic. 


peut évoquer un hématome de la fosse cérébrale postérieure 
ou un hématome sous-dural (fig. 8.61). Dans cette seconde 
hypothèse, une disparition complète des images anténatales, 
confirmée par l'imagerie postnatale est possible et le pro- 
nostic neurologique est bon. 

Les facteurs maternels responsables d'une hémorragie 
fœtale doivent être recherchés, en particulier une thrombo- 
cytopénie allo-immune idiopathique, une maladie de Wil- 
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lebrand, un traumatisme abdominal. Chez le fœtus, on peut 
citer le syndrome transfuseur-transfusé, la mort fœtale d'un 
jumeau en cas de grossesse gémellaire monochoriale, une 
hémorragie foetomaternelle... 


Conclusion 


Ce chapitre est indiscutablement difficile car : 

= une bonne connaissance de l'anatomie du cerveau est 
nécessaire et si pour les radiologues cela ne pose pas de 
problème, il en est tout autrement pour les gynécologues- 
obstétriciens et les sages-femmes échographistes. Un 
retour en arrière dans un traité d'anatomie est conseillé; 

= les diverses pathologies sont souvent intriquées les unes 
aux autres ; 

= pour le clinicien, en l'occurrence le neuropédiatre, porter 
un pronostic sur la gravité de certaines pathologies est 
compliqué et nécessite une discussion multidisciplinaire 
dans la plupart des cas; 

= en cas d'interruption de grossesse (demandée par les 
parents et acceptée par un CPDPN), il faut poursuivre les 
investigations avec un examen foetopathologique de bonne 
qualité et prévoir une consultation de retour d'information 
aux parents avec tous les éléments du dossier dans lequel le 
généticien a aussi souvent un rôle prépondérant. 
Néanmoins, ce chapitre peut aussi étre rassurant car 

une bonne réalisation des coupes échographiques du pôle 

céphalique recommandées par la CNEOF est suffisante 

pour dépister la majorité des pathologies cérébrales. L IRM 

cérébrale viendra le plus souvent compléter l'échographie. 


Tableau 8.3 Principaux signes de syndromes associés à des anomalies cranio-encéphaliques. 


CHARGE association 

— 1/15000 

Grande hétérogénéité clinique 

— Le plus souvent de novo 

— Colobome ou microphtalmie 

+ Heart : malformation cardiaque 

+ Atrésie des choanes, malformation des narines, arhinencéphalie, 
anomalie des canaux semicirculaires, hydramnios 

+ Retard statural et psychomoteur 

+ Génitale : micropénis 

+ Ears : oreilles bas implantées, mal ourlées; surdité 


— Agénésie du corps calleux, hydrocéphalie, prosencéphalie, hypoplasie 


cérébelleuse, Dandy-Walker 


Syndrome d'Aicardi 

— Exceptionnel 

— Autosomique dominant 

— Fille 

— Pronostic très sévère 

— Lacunes choriorétiniennes, microphalmie, colobome 
— Agénésie du corps calleux 

— Asymétrie des hémisphères cérébraux 

— Hétérotopies épendymaires 

— Spasmes infantiles en flexion 


Dysplasie septo-optique 

— Sporadique 

— Hypoplasie des nerfs optiques + du chiasma et des radiations 
optiques 

— Malformation du prosencéphale 

— Dysgénésie du septum pellucidum 

— Agénésie du corps calleux 

— Dysfonctionnement hypothalamohypophysaire 


Syndrome de Coffin-Lowry 

— 1/75000 

— Transmission semi-dominante liée à l'X 

— Sexe masculin plus sévèrement atteint 

— Croissance à la limite de la normale 

— Hypotonie et hyperlaxité articulaire 

— Doigts boudinés à extrémités effilées 

— Dysmorphie faciale (hypertélorisme, bosses frontales, lèvres 
épaisses, anomalies buccodentaires) 

— Déformations squelettiques progressives 

— Retard psychomoteur et troubles neurosensoriels 


(Suite) 
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Tableau 8.3 Suite. 


Syndrome de Cornelia de Lange 

— 1/10000 

— Récessif lié à l'X autosomique dominant 

— Retard de croissance 

— Microcéphalie 

— Atrophie corticale, anomalie de giration, agénésie vermienne 


— Micrognathie, cheveux bas implantés, sinophris, aplatissement racine 


du nez et narines tournées vers le haut 
— Membres courts, oligodactylie 

— Malformations cardiaques et rénales 
— Pronostic mental variable 


Syndrome de Ellis-Van Creveld 

— Exceptionnel 

— Autosomique récessif 

— Ostéochondrodysplasie 

— Polydactylie 

— Malformation cardiaque 

— Développement psychomoteur normal 


Syndrome de Goldenhar (syndrome oculo-auriculo-vertébral) 
— 1/50000 

— Autosomique dominant 

— Sténose ou atrésie laryngée 

— Lipome corps calleux, dysraphie 

— Hypoplasie faciale asymétrique, hypoplasie—aplasie oreille externe, 
surdité, appendice ou sinus pré-auriculaires, kyste dermoide 
épibulbaire 

— Microphtalmie, colobome de la paupiére supérieure 

— Fente labiopalatine rare 

— Fusions, vertèbres surnuméraires, hémivertèbres 

— Malformations associées diverses dans 50 % des cas 


Syndrome de Miller-Dieker 

— 1/50000 

— Autosomique dominant 

— Délétion bras court chromosome 17 
— Lissencéphalie type | 

— Microcéphalie 

— Dysmorphie faciale 

— Dysgénésie corps calleux 

— Hétérotopies 

— Anomalies cardiaques 


Syndrome de Protée 

— Exceptionnel 

— Non héréditaire 

— Expression variable, évolutive dans le temps 
— Croissance anormale des os, peau, crane 

— Lipomes 

— Malformations vasculaires 


Syndrome de Dubowitz 

— Exceptionnel 

— Autosomique récessif 

— RCIU 

— Microcéphalie (100 %), front fuyant 

— Nez large (50 %) 

— Anomalies du palais (50 %) 

— Micrognathie (80 %) 

— Dysplasie des oreilles (75 %) 

— Asymétrie de longueur des membres inférieurs 
— Hyperlaxité ligamentaire, absence des ligaments croisés 
antérieurs 

— Eczéma sévère 

— Asthme, céphalées, épilepsie 

— Retard d'acquisition du langage 

— Retard mental léger 


Syndrome de Fukuyama 

— 1/500 000 

— Autosomique récessif 

— Dystrophie musculaire 

— Anomalie du système nerveux central du syndrome de Walker- 
Warburg, mais anomalies cérébelleuses et rétiniennes moins 
constantes 

— Lissencéphalie moins sévère 


Syndrome de Klippel-Trenaunay 

— Exceptionnel 

— Syndrome neurocutané 

— Hémangiome capillaire 

— Lymphœdème 

— Angiome intestinal, vésical 

— Hypertrophie des os longs 

— Macrocéphalie 

— Angiome encéphalique et intraspinal 


Syndrome de Neu-Laxova 

— Exceptionnel 

— Autosomique récessif 

— RCIU sévère 

— Microcéphalie, hypertélorisme, exophtalmie, rétrognathie, 
microtie 

— Fente labiopalatine 

— Dandy-Walker, hypoplasie cérébelleuse 

— Agénésie corps calleux 

— Ventriculomégalie, lissencéphalie III 

— Spina bifida 

— Epaississement sous-cutané, dysplasie ectodermique 
— Malformations cardiovasculaires 

— Hypoplasie des côtes 

— Membres courts et fléchis, arthrogrypose 


Syndrome de Roberts 

— Exceptionnel 

— Autosomique récessif 

— Chondrodysplasie 

— Anomalies réductionnelles des membres voisines de la 
phocomélie 

— Dysmorphie craniofaciale : yeux saillants, hypertélorisme, 
colobome, anomalie oculaire, hypoplasie pavillon oreille, 
micrognathisme 

— Encéphalocèle, microcéphalie, hydrocéphalie 

— Fente labiopalatine 

— Malformations rénales 

— Cardiopathie 


(Suite) 
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Tableau 8.3 Suite. 


Syndrome de Seckel Syndrome de Smith-Lemli-Opitz 

— Exceptionnel — 1/50000 

— Autosomique récessif — Autosomique récessif 

— RCIU sévère — Diminution du cholestérol et accumulation des stérols aberrants 
— Microcéphalie — Microcéphalie, microrétrognathisme, hypertélorisme 

— Dysmorphie faciale dite en «tête d'oiseau » : face étroite, nez — Trouble migration neuronale, agénésie corps calleux, 

recourbé ventriculomégalie, petit cervelet, holoprosencéphalie 

— Retard mental variable — Narines déformées, ptosis, implantation basse des oreilles 


— Anomalies du philtrum et du palais 

— Syndactylie 2-3 orteils, polydactylie postaxiale 

— Retard de croissance 

— Défaut de masculinisation des organes génitaux externes, 
hypospadias 

— Retard psychomoteur, difficultés nutritionnelles 


Syndrome de Sotos Syndrome de Sturge-Weber 

— Exceptionnel — Angiomatose encéphalotrigéminée 
— Sporadique ou autosomique dominant — 1/10000 

— Avance staturopondérale à début prénatal — Autosomique dominant ou récessif 
— Risque accentué de tumeurs ecto- et mésodermiques — Malformations vasculaires leptoméningées 
— Dolicocéphalie et macrocéphalie — Atrophie corticale 

— Mégalencéphalie — Calcifications 

— Saillie des bosses frontales, prognathisme, hypertélorisme — Gliose, démyélinisation 

— Oreilles bas implantées, cou court — Pachygyrie, polymicrogyrie 

— Hypotonie, retard léger de développement psychomoteur, difficulté  — Asymétrie crânienne 

de langage — Lésions vasculaires oculaires 


— Épilepsie, retard mental 


Syndrome de Weaver 

— Exceptionnel 

— Sporadique 

— Avance staturopondérale à début prénatal 
— Hypertélorisme 

— Anomalie extrémités : camptoclinodactylie 


— Hypotonie 
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L'étude de l'étage cervicofacial constitue un temps impor- 

tant de l'examen échographique pour plusieurs raisons : 

= les anomalies de la face et du cou sont assez fréquentes ; 

= la pathologie faciale est parfois le signe d'appel d'une 
malformation plus complexe ou s'intègre dans une mal- 
formation syndromique dont le pronostic pourrait s'en 
trouver alourdi; 

= le dépistage d'une malformation faciale doit orienter 
l'échographiste vers un examen morphologique appro- 
fondi et la recherche de signes associés, notamment du 
cœur, du cerveau et des extrémités ; 

= certaines pathologies cervicofaciales peuvent engager 
le pronostic vital de l'enfant et nécessiteront une prise 
en charge spécialisée dès la période néonatale avec une 
naissance parfois indiquée dans un centre muni d'un 
plateau technique adéquat (réanimation néonatale, 
chirurgie pédiatrique, ORL pédiatrique, chirurgie 
plastique...), notamment en cas de détresse néona- 
tale potentielle ou de difficultés de prise en charge 
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pédiatrique (syndrome de Pierre Robin, tumeur cer- 

vicale avec compression ou envahissement des voies 

aériennes supérieures...). 

Les reperes morphologiques de la face doivent figu- 
rer dans le compte rendu de l'échographie de dépistage 
du 2° trimestre, selon les recommandations éditées par la 
Conférence nationale de l'échographie obstétricale et fœtale 
(CNEOF) en 2016. 

Les éléments à étudier sont la continuité de la lèvre supé- 
rieure et l'aspect du profil foetal (évaluation subjective) pour 
l'échographie de dépistage. L'iconographie à fournir est la 
coupe «nez-bouche ». 

Lors d'une échographie de diagnostic, le rapport du 
Comité national technique d'échographie (CNTE) en 2010 
recommande l'étude de la continuité de la lèvre supérieure, 
l'aspect du profil, la présence d'os propres du nez (OPN), la 
présence d'orbites et de cristallins. 

Les deux clichés à produire sont la coupe «nez-bouche » 
et celle du profil en coupe sagittale. 
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L'utilisation du mode 3D (surfacique, osseux) permet de 
préciser certains diagnostics et peut étre un outil précieux 
lors de l'exploration de la région cervicofaciale. 


Rappel embryologique' 


La région craniofaciale est une région complexe, faisant 
intervenir les voies aériennes et digestives, le système ner- 
veux central et les organes des sens. Des tissus d'origine 
embryologique différente - ectodermique, endodermique et 
mésodermique -, ainsi que la population craniofaciale des 
cellules des crêtes neurales y participent. Cette complexité 
explique la fréquence élevée des malformations craniofa- 
ciales. Cette région se forme entre la 3° et la 8° semaine du 
développement. Elle nécessite une synergie temporospatiale 
des phénomènes cellulaires, la croissance adéquate et simul- 
tanée des cinq bourgeons de la face et du cerveau et des 
interactions de l'endoblaste et de l'ectoblaste avec la matrice 
extracellulaire. Elle implique le rôle d'induction du sys- 
tème nerveux central, les propriétés du liquide amniotique, 
qui joue un rôle tensioactif et intervient sur le modelage 
externe ainsi que sur l'activité succion-déglutition à partir 
du 3° mois. 

La formation du crâne comprend : 
= la base du crâne ou chondrocrane, issu du mésenchyme 

préchordal qui donne les os de la base du crâne et les cap- 

sules sensorielles ; 

= la voûte du crâne ou calvaria qui se forme par ossification 
membraneuse, non achevée à la naissance puisque les 
fontanelles antérieure et postérieure sont perméables ; 

= le viscérocrâne, formé par l'axe mésenchymateux des arcs 
branchiaux qui donnent les structures osseuses et cartila- 
gineuses des oreilles et du larynx. 

Les arcs brachiaux, issus de l'intestin antérieur, se for- 
ment a partir de J22, avec apparition, dans l'ordre cranio- 
caudal, de cinq paires comprenant un axe mésenchymateux 
cartilagineux, un revêtement extérieur ectoblastique et un 
revêtement intérieur endoblastique. Ils possèdent chacun 
une innervation par un nerf crânien et une vascularisation à 
partir d'un arc artériel aortique. 

La face et le cou se forment à la fin de la 4° semaine à 
partir des cinq bourgeons faciaux : un frontal médian 
impair, deux maxillaires et deux mandibulaires pairs qui 
convergent vers le stomodæum. Le mésenchyme craniofa- 
cial est constitué de mésoderme préchordal colonisé par les 
cellules des crêtes neurales formant le chordomésenchyme. 
À la 5° semaine, se mettent en place le processus frontona- 
sal et les placodes nasales. À la 6° semaine, se met en place 
le processus nasal médian et latéral et s'individualisent la 
dépression nasale et les orifices narinaires. À la 7° semaine, 
le processus intermaxillaire, résultant de la fusion des pro- 
cessus nasaux médians, donne l'arête nasale, le philtrum, la 
lèvre supérieure et le palais primaire. Au 2° mois, les joues se 
développent et la bouche se réduit a sa grandeur définitive. 

Les organes sensoriels de la face résultent d'interactions 
entre le tube neural et l'ectoderme épaissi. Les yeux appa- 
raissent à la 4° semaine, formés par la vésicule optique 
(rétine) et la placode optique (paupières, cornée, cristallin). 





' Partie rédigée par le Dr L. Devisme. 


Les oreilles, externes, moyennes et internes, se forment à 
la fin de la 3° semaine. Le nez se forme à la 3° semaine à 
partir du télencéphale (nerf olfactif) et des placodes olfac- 
tives (muqueuse). Les bourgeons dentaires se constituent 
dès la 6° semaine à partir de l'ectoderme de la cavité buccale 
(lame dentaire) et de l'ectomésenchyme sous-jacent (pulpe 
dentaire). 

Le palais primaire se ferme à la 7° semaine par fusion des 
processus nasaux médians et le palais secondaire entre les 
8° et 9° semaines par fusion des processus palatins. 


Pathologie de la face 


Elle est dominée par les malformations de la lèvre supé- 
rieure et du palais, regroupées sous le terme de fentes labio- 
palatines. Les anomalies de la langue et de la cavité buccale 
sont moins fréquentes. Un défaut de développement mandi- 
bulaire, responsable d'un rétrognathisme, s'intègre en géné- 
ral dans le cadre d'une dysmorphie faciale, d'un syndrome 
polymalformatif ou d'une dyschromosomie. 


Fentes labiales et labiopalatines 


Pour comprendre ce type de malformation, il faut rappeler 
que la lèvre supérieure, les quatre incisives supérieures et 
le palais primaire dérivent de la même structure embryo- 
logique (le bourgeon frontal), alors que les palais osseux et 
vélaire sont issus des bourgeons maxillaires. Si la lèvre est 
fermée, le palais primaire et l'arc alvéolaire médian le seront 
donc également; si la lame palatine est vue intacte, le palais 
osseux secondaire est bien fermé; si la luette est visible, l'en- 
semble du palais secondaire est intact. 

La fréquence des fentes est estimée à 1 cas pour 1000 gros- 
sesses dans la population caucasienne, 1 cas pour 600 dans 
la population asiatique et 1 cas pour 2500 dans la population 
africaine. En cas d'antécédent familial, le risque de récidive 
est de 3 à 5 %. 

Des causes infectieuses sont décrites (rubéole) ainsi que 
des agents tératogènes (acide rétinoïde, acide valproïque, 
hydantoine, alcool). 

On distingue les fentes labiales ou labionarinaires (25 %), 
les fentes labiopalatines (50 %) et les fentes palatines (25 %). 
Ces dernières sont de diagnostic prénatal extrêmement dif- 
ficile surtout si elles sont isolées. 

Elles sont le plus souvent unilatérales (75 %), parfois bila- 
térales et parfois décrites « médianes » (correspondant à une 
agénésie du processus prémaxillaire). Les fentes bilatérales 
et «médianes » doivent rendre particulièrement attentive 
l'étude cérébrale car elles peuvent s'intégrer dans une patho- 
logie de la ligne médiane (holoprosencéphalie notamment, 
voir chapitre 8). 

Les formes unilatérales prédominent a gauche; les formes 
labiales ou labiopalatines sont plus souvent observées chez 
les garçons, alors que les formes palatines isolées sont plus 
fréquentes chez les filles. 

Les anomalies chromosomiques associées sont extrême- 
ment rares en cas de fentes labiales ou labiopalatines isolées, 
mais le caractère isolé en anténatal étant difficile à affirmer 
conduit de nombreuses équipes à proposer un contrôle du 
caryotype foetal en cas de fente diagnostiquée. 


Le diagnostic échographique initial est porté sur une 
interruption de la lèvre supérieure sur la coupe «nez- 
bouche » recommandée par la CNEOF (voir fi >). Une 
coupe transversale de la face passant par la eee supérieure 
peut également se révéler utile (voir fig. 6.12a). 

L'analyse échographique d'une fente doit comprendre : 
= son caractère uni- ou bilatéral; 
= sa latéralité; 
= la mesure de la largeur de la fente; 

a la déviation de la pointe du nez; 
= l'étude du profil et de la déviation plus ou moins pronon- 
cée du bourgeon latéral; 
= la recherche d'une atteinte palatine associée par : 
— des signes indirects comme l'ascension de la langue 
dans les fosses nasales et l'étude des flux en Doppler 
couleur au niveau buccal et nasal; 
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— des signes directs par l'individualisation de la lame 
palatine postérieure et des apophyses ptérygoides, et 
éventuellement l'étude de la luette. 


Diagnostic échographique 
Fente labiale ou labiopalatine unilatérale 


Le diagnostic échographique en est généralement simple 
lors de l'échographie de 22 semaines d'aménorrhée 
(SA), en l'absence d'interposition des mains ou du cor- 
don ombilical, ou d'une téte fixée dans une mauvaise 
orientation. 
En échographie 2D, les trois plans de coupe sont utiles 
pour une analyse complete : 
= la coupe frontale (fig. 9.1) permet de mettre en évidence 
une discontinuité de la lèvre supérieure et servira d'image 





Fig. 9.1 Fente labiale unilatérale - coupe frontale. a. 24 SA. Fente unilatérale, labionarinaire, fine (=). b. 34 SA. Fente labionarinaire unilatérale (—). 
c. 24 SA. Mesure (1) de la largeur d'une fente unilatérale. d. Fente labiale à 22 SA avec rétraction de la lèvre et déviation de la pyramide nasale. e. Fente 
labiomaxillaire : le plan frontal montre à la fois la fente labiale (d'une largeur de 8 mm) et la fente maxillaire (=) au niveau de l'arcade dentaire. 
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de référence. Il est possible sur ce plan de coupe de mesu- 
rer la largeur de la fente labiale et d'étudier la déviation 
de la pointe du nez (notions importantes à transmettre au 
chirurgien maxillofacial pour l'entretien prénatal). L'ou- 
verture de la gencive et de l'arcade dentaire peut aussi être 
visible sur la coupe frontale; 

la coupe sagittale (fis 2) permet d'observer une 
déformation lorsque le bourgeon médian est projeté 
en avant de façon importante. Elle aide également à 
montrer des signes indirects de fente palatine associée, 
étude à réaliser de façon dynamique : ascension de la 
langue dans les fosses nasales lors des mouvements 
de déglutition, mélange des flux buccal et nasal au 
Doppler couleur, même si ce signe peut être absent en 
cas de petite fente palatine associée, obstruée par la 
langue ascensionnée ; 


langue, échogène, est retrouvée au niveau du défect 
maxillaire (fig ) et que la visualisation directe de 
la lame palatine postérieure est impossible (fig. 9.31 
et 9.16c). Lorsqu'elle est retrouvée, ceci traduit l'inté- 
grité du palais osseux secondaire. Cette image rectiligne 
hyperéchogène correspond à l'interface palais osseux/ 
palais vélaire. Il est également possible de visualiser les 
apophyses ptérygoides de part et d'autre de cette image 
(voir fig. 6.13a). L'étude du palais se fera sur un fœtus 
face en avant, au mieux tête défléchie (ne pas hésiter à 
le mobiliser pour lui amener le visage contre la sonde 
d'échographie). Certains auteurs ont montré la possibi- 
lité de rechercher l'atteinte du voile du palais (fig. 9.3g) 
et la présence de luette bifide, mais cette étude reste 
aujourd'hui relativement difficile. La coupe transversale 
permet également l'étude de la déviation de la pointe du 


nez (fig. 9.3h). 
Une étude en 3D, quand elle est réalisable, donne une 
idée plus précise et réaliste de la dysmorphie. Le mode sur- 


= la coupe transversale (fig. 9.3a a d) permet de recher- 


cher une atteinte gingivo-alvéolaire associée et égale- 
ment des signes indirects de fente palatine lorsque la 





Fig. 9.2 Fente labiale ou labiopalatine — coupe sagittale. a. 18 SA. Coupe sagittale permettant la visualisation d'un palais osseux normal 
sous la forme d'une ligne continue large et échogène (=), prolongée par le palais vélaire (=). b. Sous le nez, on retrouve un «décrochage » 
qui attire l'attention (foetus de 5 mois). Le palais osseux (—) semble intact. c. 33 SA. Signe indirect de fente palatine avec ascension de la 
langue (—) dans les fosses nasales. d. 26 SA. En mode Doppler couleur, une expiration vigoureuse donne un flux nasal net (—) sans aucun 
flux dans la bouche : absence probable de fente palatine. e. 33 SA. Signe indirect de fente palatine associée avec mélange des flux buccal et 
nasal (=). 
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Fig. 9.3 Fente labiale ou labiopalatine — coupe transversale. a. 23 SA. Petite fente labiale (=) avec respect de l'arc alvéolaire supérieur. 
b. 25 SA. Visualisation d'une petite fente labiale (=) avec une discrète encoche sur l'arc alvéolaire supérieur (—) (encoche gingivale ?). c. 23 SA. 
Large fente labiopalatine, ascension de la langue (+) au travers de la fente palatine, remarquer le retrait latéral des deux parties alvéolaires (—) qui 
ne se trouvent pas en regard de l'ouverture labiale (ouverture alvéolaire plus large que l'ouverture labiale). d. 24 SA. Large fente labiopalatine, 
retrait latéral et postérieur de la partie latérale de l'arc alvéolaire (=). e. 33 SA. Signe indirect de fente palatine associée a une fente labionarinaire, 
avec ascension de la langue au travers de la fente palatine (>). f. 25 SA. Fente palatine (fente labiopalatine bilatérale) évoquée par la rupture de la 
lame palatine postérieure (—). g. Même fœtus qu'en f : fente labiopalatine bilatérale, avec division du palais vélaire visible sur cette incidence (=). 
h. 25 SA. Fente labionarinaire unilatérale, déviation discrète de la pointe du nez (=). 


facique permet l'étude de la fente labionarinaire, le mode 
triplan permet une reconstruction de l'interface du palais 
secondaire lorsque l'étude 2D est impossible (fig. 9.3i et j). 
Cependant, il est nécessaire d'informer les parents de cette 
étude 3D-4D qui peut parfois choquer. L'échographiste peut 


également acquérir les volumes, les retravailler secondai- 
rement et les présenter aux parents lors d'une consultation 
suivante. Ces reconstructions en 3D peuvent être utiles au 
chirurgien maxillofacial pour guider son entretien prénatal 


(fig. 9.4). 
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Fig. 9.3 Suite. i. 3D triplan, mode TUI, reconstruction de la lame palatine postérieure (—). Acquisition sur un fœtus de profil strict, tête 
défléchie. j. Palais ogival. Reconstruction 3D triplan, intégrité de la lame palatine postérieure (—), mais aspect creusé du palais —). 
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Fig. 9.4 Fente labiale ou labiopalatine en mode volumique. a. 24 SA. Fente labiale unilatérale (encoche de la lèvre supérieure —), recons- 
truction 3D surface. b. 24 SA. Large fente labiopalatine unilatérale (=), reconstruction 3D surface. c. 34 SA. Fente labionarinaire unilatérale (—), 
déviation discréte de la pointe du nez, reconstruction 3D surface. d. Fente labiopalatine unilatérale avec rétraction vers la gauche de la lévre et du 
nez. e. 24 SA. Fente labionarinaire unilatérale (=). Reconstruction 3D surface. f. 29 SA. Fente labiopalatine unilatérale, foetus bouche ouverte, 
permettant de visualiser la fente palatine associée (—), reconstruction 3D surface. g. Nouveau-né à terme. Fente labiopalatine avec l'ouverture du 


palais bien visible. 


Fente labiale bilatérale 


En cas de fente bilatérale (fig. 9.5b et c), le bourgeon médian 
peut réaliser une masse centrale saillante visible sur une 
coupe sagittale (fig. 9.5a) ou transversale (fig. 9.6). Le pro- 
fil est nettement perturbé par le bourgeon prémaxillaire qui 


fait saillie vers l'avant et surplombe la gencive supérieure en 
retrait. Cet aspect ne doit pas étre confondu avec un tératome 
nasopharyngé extériorisé ou un proboscis (voir plus loin). 

Les reconstructions 3D, quand c'est possible, viendront 
compléter le bilan anatomique (fig. 9.7). 
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Fig. 9.5 Fente bilatérale. a. 24 SA. Fente bilatérale, vue de profil, visualisation du bourgeon médian qui fait saillie sous le nez (=). b. 25 SA. Fente 
bilatérale (=), coupe frontale, mode bidimensionnel. Noter la fente plus large d'un côté (a droite de l'image) et plus fine de l'autre. Peu ou pas de 
déviation de la pointe du nez. c. 25 SA. Fente bilatérale, coupe transversale. Le côté droit (>, a gauche de l'image) montre une fente labiale avec 


l'encoche labiale, le côté gauche (=) montre une fente labiopalatine large. 





Fig. 9.6 Fente labiopalatine bilatérale. 26 SA. Coupe transversale, 
fente labiopalatine bilatérale, visualisation du bourgeon médian (BM) 
projeté vers l'avant et des parties latérales de l'arcade maxillaire supé- 
rieure décalées vers l'arrière (=>). 


Fente médiane 


Une fente médiane est beaucoup plus rare (fig. 9.8). Elle 
traduit une anomalie de développement du bourgeon fron- 
tonasal normalement induit par le cerveau et doit faire évo- 


quer une anomalie cérébrale au niveau de la ligne médiane. 
Elle peut donc être associée à : 
= une malformation nasale : nez petit, une seule narine, 
voire un proboscis; 
= un hypotélorisme; 
= des anomalies oculaires : microphtalmie, cyclopie; 
= une holoprosencéphalie. 
Tous ces éléments doivent faire évoquer une anomalie 
chromosomique, surtout la trisomie 13. 


Prise en charge 


La découverte d'une fente nécessite une étude minutieuse 
du reste de la morphologie de la face fœtale (globes ocu- 
laires, cristallins, nez, menton, langue, oreilles, canaux semi- 
circulaires) et une recherche des malformations associées 
(cérébrales, cardiaques, extrémités). 

L'amniocentèse est proposée aux parents (mais peut se 
discuter, selon les centres pluridisciplinaires de diagnostic 
prénatal, en cas d'antécédent familial du 1‘ degré) pour 
effectuer une étude pangénomique par puce à ADN (com- 
parative genomic hybridization ou CGH array). La littérature 
fait état pour une fente isolée d'un taux quasi nul d'anoma- 
lies chromosomiques. Ceci sera peut-être à corriger avec les 
résultats des études pangénomiques. En revanche, ce taux 
d'anomalies chromosomiques est beaucoup plus impor- 
tant en cas de fente associée (surtout les fentes bilatérales et 
médianes) à type de trisomie 13 et trisomie 18. La difficulté 
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Fig. 9.7 Fente bilatérale : mode volumique. a. 25 SA. Fente labiopalatine bilatérale asymétrique. Mode 3D surfacique, foetus téte en extension, 
bouche ouverte. Cette position permet une visualisation directe de la fente palatine (=). b. Même patiente, mode 3D surfacique, rendu HD-live. 
c. 33 SA. Fente bilatérale, mode 3D surfacique. d. Mode 3D surfacique, rendu HD-live. Pas de déviation de la pointe du nez. e. Fente labiale avec 


bourgeon labiomaxillaire médian. 





Fig. 9.8 Fente médiane. 28 SA. Fente «médiane » (=), agénésie du 
prémaxillaire. 


de pouvoir affirmer en anténatal le caractère isolé d'une 
fente conduit la majorité des équipes à proposer cet examen 
systématiquement. En effet selon les publications, 12 à 22 % 
des fentes dites isolées en anténatal se révèlent associées à 
d'autres anomalies en postnatal. 


Diagnostiquées pendant la grossesse, les anomalies labio- 
palatines isolées bénéficient d'une consultation chirurgicale 
permettant au chirurgien plasticien d'expliquer aux parents la 
prise en charge de leur enfant et les résultats de la correction à 
l'aide d'exemples. Tous ces éléments en facilitent l'acceptation. 

Les formes plus complexes, polymalformatives, relèvent 
d'un avis génétique difficile car une même pathologie peut se 
caractériser par une grande diversité d'expression clinique. 

Au cours de la grossesse, la tolérance de cette malforma- 
tion est bonne mais un hydramnios ou un excès de liquide 
amniotique, par trouble de la déglutition, sont habituelle- 
ment retrouvés dans les larges fentes labiopalatines. 


Anomalies du profil foetal et du nez 


L'analyse du profil foetal nécessite une coupe sagittale 
médiane stricte qui n'est pas toujours facile à obtenir. Atten- 
tion, aux fausses impressions! En cas de doute, il est possible 
de mesurer (voir fig. 6.9) l'angle frontomaxillaire (entre un 
axe tangent à l'os frontal et un axe tangent au palais, valeur 
normale inférieure à 85°), l'angle facial supérieur (entre la 
ligne droite tangente au front et la ligne droite tangente aux 
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OPN, valeur normale 131° + 13°). L'angle facial inférieur 
peut également étre calculé (entre la ligne droite perpendi- 
culaire au front et la ligne droite formée par le menton et la 
lèvre la plus protruse, valeur normale 64 à 68° + 8°). 

Le mode surface 3D-4D permet une synthèse rapide de 
l'analyse de la face mais l'examen n'est pas toujours possible ; 
il peut aussi donner des images inutilement inquiétantes et il 
faut savoir s'en passer. 

Enfin, l'origine ethnique des parents peut expliquer un 
profil foetal inhabituel : par exemple, des parents d'origine 
africaine subsaharienne (fig. 9.9) ou asiatique. 

L'étude du profil permet de mettre en évidence un cer- 
tain nombre d'entités pathologiques que nous détaillons 
ci-dessous. 


Des OPN absents ou nettement inférieurs à 2,5 mm à par- 
tir de 20 SA sont suspects (fig. 9.10; voir aussi fig. 16.24 et 
chapitre 7, Os propres du nez). Il s'agit d'un signe d'appel 
majeur de trisomie 21 (62 % des enfants porteurs de la triso- 


mie 21 ont une hypoplasie des OPN contre 1,2 % des fœtus 
normaux) conduisant à proposer un contrôle du caryotype 
foetal même si ce signe est isolé. Il convient néanmoins de 
veiller à ce que le faisceau ultrasonore soit le plus perpendi- 
culaire possible à l'axe formé par les OPN pour obtenir une 
image satisfaisante. Par exemple, la mesure sera impossible 
sur un fœtus dont la présentation est très défléchie. 
L'hypoplasie peut aussi être un signe d'appel d'une dys- 
plasie squelettique rare telle que la dysostose cléidocra- 
nienne, où il existe une aplasie ou hypoplasie claviculaire, ou 
également la dysplasie thanatophore. La foetopathie warfari- 
nique (warfarin syndrome) peut également être responsable 
d'une hypoplasie des OPN (associée à un retard de crois- 
sance intra-utérin, un aplatissement de l'ensellure nasale et 
des ponctuations épiphysaires, fig. 9.11 et voir fig. 15.17). 


Une ensellure nasale marquée est habituellement décrite 
dans l'achondroplasie (voir fig. 15.15d et f), le nanisme tha- 
natophore (voir fig. 15.9c) et le syndrome d'Apert (fig. 9.12). 





Fig. 9.9 Profil - modification ethnique. a. 32 SA. Foetus issu de parents africains. Coupe sagittale dégageant le profil où la lèvre supérieure est 
charnue, marquée (—). b. Même fœtus. Mode 3D surfacique, HD-light. Lèvre supérieure charnue, nez aplati, racine du nez large. 





Fig. 9.10 Anomalie des os propres du nez (OPN). a. Hypoplasie. Coupe sagittale du profil, OPN punctiformes (—). Trisomie 21. b. 23 SA. 
Agénésie complète des OPN (—) sur une coupe sagittale stricte du profil. P : palais. 
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Fig. 9.11 Foetopathie aux antivitamines K (AVK). a. 28 SA. Hypoplasie de l'étage moyen de la face dans un contexte de foetopathie aux AVK. 
b. Méme foetus, corrélation 3D surfacique. 





Fig. 9.12 Syndrome d'Apert. a à e, même fœtus. a. Craniosténose, ensellure nasale marquée (v) avec œdème préfrontal (—). b. Corrélation 
en mode 3D surfacing. c. Étude des sutures en mode 3D reconstruction osseuse, élargissement de la suture métopique (—). d. Etude des sutures 
en mode 3D reconstruction osseuse, craniosténose bicoronale. Non-visualisation d'une suture coronale (—). e. Exophtalmie. f. Syndactylies avec 
aspect typique de main en moufle. 
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Fig. 9.12 Suite. g, h. Syndactylies avec aspect typique de main en moufle, corrélations radiologique et clinique postnatales. 


L'appréciation est assez subjective et il existe des variations 
interindividuelles a ce niveau. Cependant, les formes patho- 
logiques sont souvent caricaturales. 


Absence de nez, arhinie ou arhinencéphalie 


Elle s'observe dans le cadre d'une holoprosencéphalie semi- 

lobaire ou plus volontiers alobaire (voir chapitre 8, Holopro- 

sencéphalie) et se traduit par soit : 

= l'absence totale de nez (fig. 9.13a à d) avec souvent pré- 
sence d'un bourgeon au-dessus du plan orbitaire corres- 
pondant au proboscis (fig. 9.13e et f et voir fig. 8.24b a f) 
en cas de cyclopie (orbite unique, fig. 9.13g) et d'ethmo- 
céphalie (hypotélorisme majeur, fig. 9.13h); 

= l'existence d'une pyramide nasale rudimentaire avec une 
seule narine (cébocéphalie). 


Ensellure nasale peu marquée : faciès de Binder 


Un profil plat, sans éminence nasale par hypoplasie de la 
pyramide nasale, évoque un syndrome de Binder (dysplasie 
maxillonasale, fig. 9.14), rare (1 cas pour 10 000 naissances) 
qui s'accompagne parfois d'une hypoplasie des phalanges 
distales. 

Bien que généralement sporadique et inexpliqué, 
quelques cas familiaux ont été décrits. Un «phénotype » 
Binder a aussi été décrit en cas d'exposition in utero à la 
phénytoine, de déficit en vitamine K (prise d'anticoagulants 
oraux, vomissements gravidiques, malabsorption, lupus, 
fig. 9.11), ou associé à une chondrodysplasie ponctuée (voir 


fig. 15.17b). 


Rétrognathisme et micrognathisme 


Le rétrognathisme définit le recul du menton en arrière du 
plan tangent à la partie inférieure de l'os frontal. Sur une 
coupe frontale de la face, on ne parvient pas à visualiser le 
menton dans le même plan que le nez et la bouche, mais 


cette coupe seule ne permet pas d'affirmer avec certitude 
un rétrognathisme. La position du menton est étudiée sur 
une coupe sagittale stricte du profil (fig. 9.15). Le menton en 
position normale se situe à l'aplomb ou en avant d'une ligne 
tangente à l'os frontal. La mesure de l'angle facial inférieur 
peut permettre d'objectiver cette impression visuelle. 

Le micrognathisme correspond à un petit menton par 
défaut de développement de la mandibule. L'association 
avec un rétrognathisme est fréquente et le terme de microré- 
trognathisme est habituellement utilisé. 

Un hydramnios en lien avec des troubles de la déglutition 
est fréquemment observé. 

Les causes des microrétrognathismes sont les 
suivantes : 
= séquence (ou syndrome) de Pierre Robin qui associe, 

dans sa forme complete, un microrétrognathisme, une 

fente palatine, une glossoptose (fig. 9.16); 
= tératogene (syndrome d'alcoolisation fœtale, 

valproate) ; 
= chromosomique (trisomies 9, 13, 18 et 21); 
= association ou syndrome polymalformatif tel que : 

syndromes de Stickler, de Cornelia de Lange, de Trea- 
cher-Collins, de Nager, de DiGeorge; syndrome vélo- 
cardio-facial ; dysplasie osseuse et dysostose craniofaciale 

(tableau 9.1 et voir aussi tableau 8.3). 

Moins de 10 % des microrétrognathismes sont isolés. 

En cas de glossoptose, le risque néonatal principal est 
l'asphyxie ce qui demande une prise en charge néonatale 
spécialisée (naissance en niveau de soins adaptés et réani- 
mation a cordon intact). 

Le diagnostic de microrétrognathisme nécessite la 
recherche d'une fente palatine, d'une glossoptose, et une 
étude morphologique minutieuse à la recherche d'anoma- 
lies associées. La réalisation d'une imagerie par résonance 
magnétique (IRM) cérébrale fœtale et d'une amniocentèse 
pour CGH array se discute. 
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Fig. 9.13 Absence de nez. a. 12 SA. Arhinie, fente «médiane » avec agénésie du prémaxillaire et arhinie, hypotélorisme. Foetus présentant une 
holoprosencéphalie alobaire. Mode 3D surfacique, rendu HD-live. b. 26 SA. Arhinie, hypotélorisme et exophtalmie (flèches marquant les yeux). 
Holoprosencéphalie. c. Arhinencéphalie (23 SA) associée à une holoprosencéphalie semi-lobaire, coupe du profil. Disparition du massif médian 
avec absence de la lèvre supérieure et de la pyramide nasale. d. Arhinencéphalie (23 SA). « Avortement » du massif médian de la face. e. Probos- 
cis (22 SA), coupe transversale. Appendice médian sus-orbitaire (=). Holoprosencéphalie alobaire avec cavité ventriculaire unique (1) et volumineux 
sac dorsal (2). f. Proboscis. 13 SA. Cyclopie, hypotélorisme extrême, arhinie et proboscis (=). g. Proboscis et cyclopie avec dédoublement des 
structures oculaires. h. Proboscis avec ethmocéphalie. Source : fig. 9.13g et h de L. Devisme. 





Le prognathisme maxillaire inférieur est en général modéré Le philtrum est la fossette verticale bordée par l'arc de Cupi- 
et secondaire à une hypoplasie maxillaire supérieure quon don (ou les crêtes philtrales), située entre la cloison nasale 
peut retrouver dans le syndrome de Pfeiffer (craniosynos- et la lèvre supérieure. Il est étudié sur une coupe sagittale 
tose avec brachycéphalie et gros orteil large en abduction, stricte du profil, et les reliefs de Cupidon sur la coupe 
voir fig. 8.12d à f). nez-bouche. 
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Fig. 9.14 Phénotype Binder. a. 25 SA. Hypoplasie de l'étage moyen de la face, avec ouverture de l'angle facial supérieur (frontonasal). b, c. 22 SA. 
Profil inhabituel, plat en mode bidimensionnel (b) et en mode volumique (c). Les os propres du nez sont visibles et de longueur normale (1). 


1 Ang. 90.31° 


2 Ang. 53.027 





Fig. 9.15 Rétrognathisme. a. 15 SA. Microrétrognathie (—) extrêmement sévère. b. Même foetus, après expulsion. c. 32 SA. Microrétrognathie 
peu marquée, menton (—) en retrait de la droite tangente à l'os frontal. d. 28 SA. Microrétrognathie plus marquée, mesure de l'angle facial infé- 
rieur (2) 53°. e. 24 SA. Reconstruction 3D mode surface. Discret rétrognathisme, narines antéversées. 





Fig. 9.16 Séquence de Pierre Robin. a. 25 SA. Coupe sagittale stricte du profil : microrétrognathie (=). b. 28 SA. Coupe sagittale du profil foetal, 
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glossoptose marquée avec pointe de langue verticalisée (=). L'étude de la position de la langue se fait également en dynamique avec l'étude de 
l'antépulsion de la langue. c. 28 SA. Coupe transversale sur le maxillaire supérieur, qui montre une large fente palatine (>). d. 29 SA. Recons- 
truction 3D mode surfacique. Microrétrognathie marquée (—). e. 32 SA. Reconstruction 3D mode surfacique HD-live. Microrétrognathisme (>) 


évident. 


Le philtrum peut étre long et bombant dans le syn- 
drome de Cornelia de Lange, associé a un retard de crois- 
sance intra-utérin (RCIU), une cardiopathie, des cils longs 
(fig. 9.17). 

Le philtrum présente un effacement des reliefs des crétes 
philtrales dans les formes sévères de syndrome d'alcoolisa- 
tion fœtale (SAF) où le contexte et souvent un RCIU sont 
évocateurs. Son appréciation reste néanmoins très subjective 
d'autant que la dysmorphie observée dans le SAF (fig. 9.18) 
est parfois simplement une caractéristique familiale, en 
dehors de toute intoxication. 

On peut trouver aussi une lèvre supérieure courte et 
bombée, avec des crêtes philtrales très marquées dans le 
syndrome de Noonan (fig. 9.19). 


Tumeurs de la face 


Les tumeurs de la face peuvent correspondre à un héman- 
giome, un tératome extériorisé par le nez ou par la bouche 
qu'il faudra distinguer d'une méningo-encéphalocèle 
antérieure. 


L'hémangiome sous-cutané du pôle céphalique se carac- 
térise en échographie par une tuméfaction échogène et 
homogène (fig. 9.20), mais parfois de structure mixte 
solido-liquidienne, présentant la particularité d'être vascu- 
larisée au Doppler couleur. Cet hémangiome, de localisa- 
tion plus volontiers occipitale, unique ou multiple, parfois 
volumineux peut être isolé ou entrer dans le cadre d'un syn- 
drome de Klippel-Trenaunay. Une régression spontanée est 
possible dans le cadre du RICH (rapidly involving congenital 
hemangioma). La vascularisation au Doppler couleur est 
riche, le spectre est de type artériel au Doppler pulsé, avec 
des vitesses élevées. 


L'épignathus est un tératome multitissulaire (comme le 
tératome sacrococcygien) qui prend volontiers naissance au 
niveau du palais, de l'ethmoïde ou du sphénoide et s'extériorise 
par la bouche ou le nez, déformant le profil de façon variable 
selon le volume. Trés rare (1 cas pour 30000 naissances), cette 
tumeur, homogène ou hétérogène (tissu osseux), pédiculée 
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Fig. 9.17 Syndrome de Cornelia de Lange. a. Profil anormal : rétrognathisme (—), philtrum long et bombé (=>). b. 22 SA. Rétrognathisme 
marqué (=). c. Même fœtus qu'en b, reconstruction 3D mode osseux, objectivant l'hypomandibulie (—). 





| 


Fig. 9.18 Syndrome d'alcoolisation fœtale. a. 23 SA. Lèvre supérieure bombante, philtrum bombant, convexe (=). b. Même foetus. Étude du 
philtrum en reconstruction 3D surfacique. Effacement du relief des crêtes philtrales (—). c. Effacement du relief des crêtes philtrales (—) sur la coupe 
nez-bouche. d. Corrélation post mortem. Effacement du relief des crêtes philtrales. Philtrum bombant. Lèvre supérieure mince. Nez court et retroussé. 





Fig. 9.19 Syndrome de Noonan. 31 SA. Profil foetal en mode volu- 
mique. Racine du nez aplatie et lèvre supérieure proéminente 


ou à large base d'implantation, distend et efface la bouche 
et/ou le nez et s'accompagne souvent d'un hydramnios par 
trouble de la déglutition (fig. 9.21). Le potentiel de croissance 
rapide in utero est réel. Des fentes faciales ou des anomalies 
cérébrales peuvent s'y associer ainsi que des malformations 
cardiaques. 
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Un tératome volumineux peut se compliquer d'anasarque 
foetoplacentaire. 

L'IRM fœtale permet de mieux délimiter la tumeur en cas 
de poursuite de la grossesse. Une naissance par EXIT proce- 
dure (ex utero intra-partum treatment) sera envisagée pour 
optimiser la prise en charge pédiatrique néonatale, c'est- 
a-dire une intubation en maintenant le nouveau-né sur sa 
circulation fœtale, avant la première inspiration. 


Tumeurs buccales et linguales 


On retrouve ici le kyste lingual, le kyste sublingual, le lym- 
phangiome kystique lingual et le tératome buccal. 


Le kyste lingual dépend de la langue et se caractérise en 
échographie par une structure intrabuccale, anéchogène, 
à paroi nette, sans logette interne, mobile avec les mouve- 
ments de déglutition du fœtus. 


Le kyste sublingual se développe aux dépens d'une glande 
salivaire. Il est anéchogène, en dessous de la langue qui est 
bien visible. Selon le volume et la position, il peut exister 





Fig. 9.20 Hémangiome sous-cutané céphalique. a. 24 SA. Hémangiome immature du front. Au-dessus du nez (—), ici en coupe frontale, 
l'hémangiome (=>) présente des contours nets avec quelques échos vasculaires plus denses. b. 30 SA. Hémangiome type RICH (hémangiome 
rapidement involutif) du scalp, localisation pariéto-occipitale. Masse sous-cutanée échogène (x). c. Même foetus qu'en b. Vascularisation Doppler 
couleur riche, Doppler pulsé : vitesses élevées (80 cm/s) et spectre de type artériel. 
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Fig. 9.21 Epignathe. a. Coupe transversale passant au niveau des orbites. Le tératome (x) forme une masse échogène, homogène bien délimitée, 
prenant probablement naissance au niveau de l'ethmoïde et faisant issue par le nez (=) qui paraît évasé. b. Coupe frontale de la face, montrant 


le tératome (+) au-dessus de la lèvre supérieure. 





Fig. 9.22 Tératome buccal. a. 20 SA. Coupe du profil. Masse, d'échostructure mixte (échogène en périphérie, hypo-échogène en son centre), 
intrabuccale (>). b. Même fœtus. Coupe frontale de la face. Masse faisant issue dans la cavité buccale (—). c. Reconstruction 3D surfacique. 


un risque d'obstruction respiratoire à la naissance et il faut 
donc se préparer, dans les formes majeures, à une libération 
immédiate des voies aériennes supérieures par une EXIT 
procedure. 


Le lymphangiome kystique lingual se traduit par une masse 
anéchogène traversée par de multiples cloisons. L'IRM 
recherchera une infiltration au-delà de la langue, en particu- 
lier aux espaces profonds de la face, de très mauvais pronostic. 


Le tératome buccal se développe parfois jusqu à l'oropharynx et 
se traduit en échographie par une structure échogène et hétéro- 
gène comblant la cavité buccale (fig. 9.22). Ses rapports avec la 
langue sont difficiles à analyser et doivent être précisés par IRM. 


De façon exceptionnelle, on pourra suspecter : 
une duplication linguale devant une masse kystique uni- 
loculaire, anéchogène pure, à parois épaisses, volontiers 
déformables, correspondant à une duplication digestive; 


une épulis congénitale qui est une tumeur gingivale à 
cellules granuleuses formant une masse échogène bien 
limitée, prenant son origine dans la cavité buccale et pou- 
vant s'étendre largement en dehors de celle-ci. Le plus 
souvent, son insertion sur la gencive se fait à partir d'un 
pédicule unique, fin et très vascularisé dont la section 
chirurgicale est simple. 


Macroglossie 


La macroglossie est suspectée en échographie devant l'inter- 
position constante de la langue entre les arcades dentaires 
ou la protrusion persistante de la langue hors de la bouche 
même au cours des mouvements buccaux (fig. 9.23). 
Un hydramnios peut être associé, lié à des troubles de la 
déglutition. 

Elle s'observe dans le syndrome de Beckwith-Wiede- 
mann dans lequel lui sont associées une viscéromégalie (foie 
et rein) et une omphalocèle (voir fig. 13.7). À la naissance, 
l'enfant peut présenter une hypoglycémie. 

Une protrusion linguale peut également être constatée 
dans la trisomie 21. Ce signe peut être retrouvé chez 20 % 
des fœtus trisomiques 21 après 28 SA. 
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Fig. 9.23 Macroglossie. a. 34 SA. Langue (—) interposée de façon permanente entre les lèvres. b. 33 SA. Coupe transversale de la langue (+) qui 
est protruse en dehors de la cavité buccale. c. 33 SA. Coupe frontale «nez-bouche » avec langue (—) interposée entre les lèvres. d. Forme plus 
sévère, protrusion permanente de la langue (—). e. Même fœtus qu'en d, reconstruction 3D surface, rendu HD-live. 


Devant une macroglossie, on peut suspecter aussi une 
hypothyroidie fœtale et rechercher un goitre foetal (voir 
plus loin). 


Anomalies oculo-orbitaires 


Les malformations oculaires et orbitaires sont rares et géné- 
ralement retrouvées lors du bilan d'un syndrome polymal- 
formatif et/ou chromosomique. 

L'œil foetal (voir fig. 6.10) est exploré en coupe transver- 
sale (mesures possibles du diamètre orbitaire et de la dis- 
tance interorbitaire : voir chapitre 7, Distance interorbitaire 


et diamètre de l'œil, fig. 7.14 et tableaux 7.10, 7.15 et 7.16), 
en coupe frontale pour l'étude du cristallin, des paupières 
et des cils, en Doppler couleur pour l'étude de la vasculari- 
sation orbitaire. L'utilisation d'une sonde à haute fréquence 
facilite son étude. 


Une ou les deux orbites peuvent être absentes. Ceci 
est exceptionnel et entre dans le cadre d'un syndrome 
polymalformatif. 
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Anophtalmie 


L'anophtalmie résulte d'une anomalie de formation de la 
vésicule optique entraînant l'absence de globe oculaire et de 
nerf optique. Des malformations cérébrales sont fréquem- 
ment associées. Elle peut aussi être secondaire à une dégé- 
nérescence précoce d'un œil normalement constitué suite 
à l'occlusion prématurée de l'artère hyaloïdienne qui est 
normalement présente chez tous les fœtus avant 18 SA (voir 
fig. 6.10c et d). Dans ce cas, un globe oculaire rudimentaire 
et le nerf optique sont présents. 

Elle se traduit, en échographie, par l'absence d'image ocu- 
laire (identifiée par l'absence de cristallin) dans des orbites 
qui sont de petite taille. Elle peut être unilatérale (comme 
dans le syndrome de Goldenhar autrement appelé dysplasie 
facio-auriculo-vertébrale) ou plus souvent bilatérale. 

Le diagnostic échographique différentiel est la cyclopie 
(œil unique) et la synophtalmie (fusion des deux globes 
oculaires, revoir fig. 9.13g). 


Microphtalmie 


La microphtalmie est évoquée devant une réduction de 
taille de l'œuf (longueur axiale de moins de 10 mm au 2° tri- 
mestre et moins de 15 mm au 3° trimestre). Celle-ci est 
généralement bilatérale, plus ou moins symétrique, mais des 
formes unilatérales sont possibles (fig. 9.24). La présence 
d'un cristallin dans l'orbite distingue la microphtalmie de 
l'anophtalmie. 

Elle peut être associée à un colobome (fente irienne inac- 
cessible à l'échographie) ou parfois à un kyste colobomateux 
(masse intra-orbitaire finement échogène refoulant le globe 
oculaire, voir plus loin fig. 9.32). 

Elle peut traduire la persistance hyperplasique du vitré 
primitif (voir plus loin). Le plus souvent unilatérale, cette 
malformation, se caractérisant par la persistance de l'artère 
hyaloïdienne et l'existence d'un tissu fibreux vasculaire 
derrière le cristallin, est responsable d'une diminution du 
volume oculaire (fig. 9.25). Habituellement isolée, la per- 
sistance du vitré primitif est aussi retrouvée dans des syn- 
dromes plus complexes et rares tels que le syndrome de 
Lowe - maladie héréditaire récessive liée à l'X associant 
cataracte, décalcification osseuse, insuffisance rénale et 





troubles neurologiques (épilepsie, hypotonie, retard mental) 
—, le syndrome de Peters - maladie autosomique récessive 
associant cataracte, membres courts, dysmorphie faciale, 
fente palatine, hypospade -, ou encore le syndrome de 
Walker-Warburg (fig. 9.26) associant une lissencéphalie de 
type II et des anomalies ophtalmologiques (microphtalmie, 
cataracte, décollement de rétine). 

La microphtalmie s'associe le plus souvent a : une dys- 
chromosomie (trisomies 13 et 18); des syndromes poly- 
malformatifs tels que les syndromes de Fraser, de Fryns, 
de Fanconi, de Goldenhar ou l'association CHARGE (colo- 
bome, heart defect, atresia of choanae, retard of growth or 
development, genital hypoplasia, ear anomalies); des facteurs 
infectieux (cytomégalovirus ou CMV, rubéole varicelle...) 
ou toxiques (SAF). 


Hypertelorisme 


L'hypertélorisme se définit comme une augmentation 
de l'écartement interorbitaire avec un rapport distance 
interorbitaire/diamètre bipariétal (DIO/DBP) supérieur 
à 0,5 avant 28 SA. Il est souvent le témoin de malformations 
centrofaciales majeures à type d'encéphalocèle antérieure 
(ethmoïdale ou sphénoïdale), de fente ou dysplasie fronto- 
nasale. Il est présent dans de nombreux syndromes (Noo- 
nan, Larsen), dans les craniosynostoses type Crouzon, Apert 
ou Pfeiffer, et dans certaines anomalies chromosomiques 
(délétion 4p-; tétrasomie 12p; trisomie 13 ou 18). 


Hypotélorisme 


L'hypotélorisme correspond à une diminution de l'écar- 
tement interorbitaire avec un rapport DIO/DBP inférieur 
à 0,44 avant 28 SA. Il est fréquemment observé dans le cadre 
d'une holoprosencéphalie, d'anomalies chromosomiques, 
principalement trisomies 13 et 18 (fig. 9.27), ou d'autres syn- 
dromes malformatifs tels que le syndrome de Meckel-Gru- 
ber. Il peut être associé à une ethmocéphalie (hypotélorisme 
majeur et agénésie de l'ethmoïde, du nez + proboscis, du 
prémaxillaire et de la partie philtrale de la lèvre, fig. 9.13h), 
une cébocéphalie (hypotélorisme et nez réduit à un seul 
orifice narinaire), une agénésie prémaxillaire (hypotélo- 
risme et fente médiane avec bourgeon central). 





Fig. 9.24 Microphtalmie unilatérale. a. 22 SA. Coupe transversale stricte, petite orbite avec petit globe oculaire unilatéral (—). b. 27 SA. Coupe 
transversale stricte, petite orbite avec petit globe oculaire unilatéral, asymétrie de taille des orbites et des globes oculaires. 
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Fig. 9.25 Microphtalmie, persistance du vitré primitif. a à d, même foetus. a. 27 SA. Microphtalmie unilatérale (—), avec cristallin échogène, 
et travées échogènes dans le vitré. Suspicion de persistance du vitré primitif. b. Reconstruction mode 3D surface. Perte du relief en regard du globe 
oculaire droit (=) avec énophtalmie liée a la microphtalmie. c. Reconstruction mode 3D, centrée sur les globes oculaires. d. 32 SA. Reconstruction 
mode 3D surface, centrée sur la rétine du foetus. Fente colobomateuse (—) dans l'angle inféro-interne de la rétine de l'œil droit, confirmée en 
postnatal. 





Fig. 9.26 Microphtalmie, persistance du vitré primitif. Syndrome de Walker-Warburg. a et b, même foetus à 33 SA. a. Coupe échogra- 
phique dans le plan transversal, centrée sur le globe oculaire. Aspect de cône échogène en arrière du cristallin, a base antérieure et pointe pos- 
térieure (>) évoquant une hypertrophie du vitré primitif. b. Association avec une malformation cérébrale sévère (lissencéphalie et hydrocéphalie) 
dans le cadre d'un syndrome de Walker-Warburg. 
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Fig. 9.27 Hypotélorisme. a. Forme extrême dans le cadre d'une holoprosencéphalie avec les globes accolés (=>) a gauche et le proboscis (>) 
planté sur le bas du front sur le profil à droite. b. Le DIO est à 26 mm pour un DBP a 72 mm, soit DIO/DBP = 0,36. Trisomie 18. 


Cyclopie 

La cyclopie est la forme majeure de l'hypotélorisme avec 
des globes oculaires fusionnés sur la ligne médiane. 
Dans cet ceil médian, il peut exister un dédoublement 
des structures oculaires (fig. 9.13¢). Elle est constam- 
ment associée a des malformations cérébrales type 
holoprosencéphalie. 


Exophtalmie 


L'exophtalmie peut être observée en cas de processus tumo- 
ral rétro-orbitaire ou intracérébral, ou dans certaines formes 
de craniosténoses (fig. 9.28 et voir fig. 8.12f). 


Masses orbitaires et péri-orbitaires 


Les tumeurs orbitaires et péri-orbitaires sont exception- 

nelles, le kyste lacrymal est beaucoup plus banal. 

= L'angiome orbitaire ou péri-orbitaire réalise une tumé- 
faction antérieure pouvant s'étendre vers les régions 
adjacentes. Son échostructure est solide plus ou moins 
homogène. En Doppler, les angiomes cutanés de type 
capillaire sont avasculaires, alors que les hémangiomes 
sont hypervascularisés. 





mie manifeste (—). Contexte de craniosténose. 


= le rhabdomyosarcome se traduit par une tumeur écho- 
gène située principalement dans le centre de l'orbite au 
niveau des tissus mous mais d'extension rapide aux struc- 
tures osseuses et adjacentes, richement vascularisée en 
Doppler couleur. 

= le tératome orbitaire congénital (kyste dermoide) réa- 
lise une tuméfaction d'échostructure mixte, siégeant dans 
la région de l'angle interne de l'œil en regard des sutures 
osseuses de l'orbite. L'œil est refoulé de façon importante. 
Le diagnostic différentiel avec une encéphalocèle orbi- 
taire est difficile. 

= la dacryocystocèle (fig. 9.29) correspond à une dilata- 
tion du sac lacrymal se traduisant par une image ané- 
chogène ou hypo-échogène avec des trabéculations voire 
des échos plus denses; la dacryocystocele est arrondie, a 
contours souvent nets, uni- ou bilatérale, habituellement 
de petite taille, située à la région inféro-interne de l'orbite. 
Elle peut se prolonger en direction de la fosse nasale sans 
déplacer le globe oculaire. Elle ne prend pas le Doppler 
couleur. Elle est généralement rencontrée après 32 SA et 
peut disparaître avant la naissance ou plus tard dans le 
premier mois de vie. 


Cataracte 


La cataracte est évoquée dans un contexte infectieux 
(CMV, rubéole, toxoplasmose, syphilis) ou génétique, 
devant une augmentation de l'échogénicité du centre du 
cristallin, uni- ou bilatérale (fig. 9.30). Elle peut accom- 
pagner d'autres anomalies oculaires (aniridie, microph- 
talmie, colobome) ou entrer dans certains syndromes 
polymalformatifs (syndromes de Smith-Lemli-Opitz, de 
Pena-Shokeir II...). Un tiers des cataractes est néanmoins 
idiopathique. Il s'agit souvent de cataracte partielle et, en 
l'absence d'un contexte particulier, le diagnostic est rare- 
ment fait en anténatal. 


Colobome 


Le colobome est secondaire à un défaut de fermeture de la 
fente colobomique vers 8 SA. Il peut se limiter à l'iris et le 
diagnostic sera alors postnatal, mais il peut s'étendre à la 
rétine, la choroide, la papille optique et le nerf optique. 
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Fig. 9.29 Dacryocystocèle. a. 34 SA. En dedans et en avant de l'œil, dilatation ampullaire des deux canaux lacrymaux (—). b. 33 SA. Masse arron- 
die anéchogéne avec fines cloisons (=), au bord inféro-interne de l'œil. c. 36 SA. Masse arrondie angle interne de l'œil, de contenu mixte (=), 


avec bombement discret du plan cutané. 


PA ! Ef 
ERI ii à 





Fig. 9.30 Cataracte. 30 SA. Le cristallin présente une échogénicité 
inhabituelle (—). La cataracte était bilatérale dans un contexte familial. 


Le colobome est responsable de pathologies ocu- 
laires pouvant conduire à la cécité lorsqu'il est situé sur la 
rétine au niveau de la papille optique. Il est retrouvé dans 
des associations malformatives - syndromes CHARGE, 
PHACE (Posterior fossa malformation, Arterial abnorma- 
lities, Coarctation of the aorta and/or cardiac defects, Eye 
abnormalities), d'Aicardi, de Waardenburg, de Goldenhar, 
de Fraser -, mais également dans le cadre d'une trisomie 13 
ou délétion 4p... Il est à dépister lorsqu'une microphtalmie 
est décrite. 

Le «fond d'œil virtuel» par une acquisition en mode 
3D volumique (rendu surfacique) au niveau de la rétine a 
été récemment décrit et n'est pas techniquement difficile. 
L'acquisition doit se faire sur un fœtus qui présente ses deux 
globes oculaires en avant, puis le balayage d'avant en arrière 
du globe oculaire permet l'étude en arrière de la rétine 
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Fig. 9.31 Fond d'œil foetal. Foetus normal. «Fond d'œil virtuel » normal. 


La recherche d'un colobome se fera sur une coupe axiale 
bidimensionnelle du globe oculaire avec une éventuelle 
reconstruction volumique à la recherche d'un défect sur le 
pourtour du globe oculaire (fig. 9.25d et fig. 9.32a). Un kyste 
colobomateux est également identifiable lorsque l'atteinte 
est rétrochoroïdienne (fig. 9.32b et c). 


La persistance du vitré primitif, ou hyperplasie du vitré pri- 
mitif, est secondaire à la persistance de l'artère hyaloïdienne 
au-delà de 29 SA. 

Plusieurs atteintes sont décrites, la plus fréquente étant 
la forme mixte d'atteinte antérieure et postérieure. La forme 
majeure est caractérisée par la présence d'une structure 
conique hyperéchogène, à base antérieure derrière le cris- 
tallin et pointe postérieure en regard du disque optique 
(revoir fig. 9.26a). Une microphtalmie, un décollement de 
rétine, une cataracte ou une hémorragie intra-oculaire sont 
fréquemment associés. 

L'atteinte unilatérale est sporadique et isolée le plus sou- 
vent. Une atteinte bilatérale doit faire rechercher un syn- 
drome polymalformatif (syndromes de Walker- Warburg, 
d'Aicardi; incontinentia pigmenti) ou une anomalie chro- 
mosomique (trisomie 13 ou 18). La prise de toxique mater- 
nel (cocaine ou alcool) doit étre recherchée. 


Les cils ne sont généralement pas visibles en échographie 
(voir fig. 6.10d) et leur recherche n'a pas d'intérêt. Cepen- 
dant il peut arriver qu'ils paraissent inhabituellement longs 
(fig. 9.33), soit de façon isolée, soit associés a d'autres ano- 
malies comme dans le syndrome de Cornelia de Lange. 





Fig. 9.32 Fente colobomateuse. a à c, même fœtus. a. 27 SA. Microphtalmie unilatérale gauche avec fente colobomateuse inférieure (—), vue 
en reconstruction 3D mode surfacique («fond d'œil virtuel »). b. Kyste colobomateux (—) visualisé dans la région rétrochoroidienne. c. Corrélation 
IRM. Fente colobomateuse et kyste colobomateux visualisé dans la région rétrochoroïdienne (—). 
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Fig. 9.33 Cils. 27 SA. a. Les cils (=) paraissent inhabituellement bien visibles. b. Cils anormalement longs (—), vus en écho 3D mode surfacique. 
Dysmorphie faciale associée, narines antéversées. Anomalie du chromosome 6. c. Coupe transversale sur le globe oculaire, visualisation des cils 
inhabituellement longs (=) dans le cadre d'un syndrome de Cornelia De Lange. 


Anomalies de l'oreille 


La position, la biométrie et la morphologie du pavillon de 
l'oreille peuvent être étudiées lors de l'échographie de 22 SA 
(voir fig. 6.16, chapitre 7, Oreille externe et tableau 7.10). Au 
moins une oreille devrait être vue. Son analyse doit être sys- 
tématique en cas d'anomalie faciale. 

Le mode 3D permet une étude plus facile de la position 
et de la morphologie de l'oreille. Ainsi, la découverte d'une 
anomalie de l'oreille externe ou de la présence de tubercules 
à localisation prétragienne est possible (fig. 9.34). 

Cette découverte peut être un signe d'appel de dysplasie 
otomandibulaire et doit conduire à un examen minutieux de 
la face, du crâne osseux ainsi qu à la recherche d'une asymé- 
trie faciale. 

L'étude de l'oreille interne (canaux semi-circulaires, 
ensemble vestibule-cochlée) est difficile mais accessible 
au moins partiellement entre 20 et 26 SA (voir fig. 6.17). 
Cette étude nécessite néanmoins des conditions d'examen 
parfaites (ce qui est rarement le cas) pour espérer confirmer 
une suspicion d'association CHARGE (voir chapitre 16, 


Syndrome CHARGE) devant une aplasie ou une hypoplasie 
des canaux semi-circulaires. 
En pratique, on distingue : 
l'aplasie de l'oreille externe (anotie) qui peut être unila- 
térale dans le syndrome de Franceschetti, le syndrome de 
Goldenhar ou les dystrophies mandibulofaciales ; 
l'hypoplasie de l'oreille externe (microtie), souvent 
bilatérale dans le syndrome de Treacher-Collins (Fran- 
ceschetti-Klein), la maladie de Crouzon, les dystrophies 
mandibulofaciales, certaines aneuploidies ; 
les tubercules prétragiens. 


Anomalies des choanes 


L'étude des choanes se fait sur une coupe transversale qui 
passe par les fosses nasales, de façon idéale lorsque le fœtus 
«regarde » la sonde. Elle nécessite d'attendre des mouve- 
ments d'inhalation fœtale afin de visualiser en Doppler 
couleur le flux choanal (fig. 9.35). L'atrésie des choanes 
est retrouvée dans plus de 50 % des cas d'association 
CHARGE. 
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Fig. 9.34 Anomalies de l'oreille. a. Oreille mal ourlée. b. Pavillon mal ourlé, hélix horizontalisé, mise au carré de l'oreille. c. Pavillon mal ourlé, 
hélix horizontalisé, mise au carré de l'oreille. Foetus présentant une atrésie de l'œsophage, une atrésie des choanes, une cardiopathie, dans le 
cadre d'une association CHARGE. d. Anomalie du pavillon. Reconstruction 3D mode surfacique où on distingue nettement un pavillon mal ourlé 
(—). e. Oreille malformée. Reconstruction 3D mode surfacique. L'oreille (—) est de petite taille, malformée et d'implantation basse. f. Tubercule 
prétragien. Excroissance en avant du tragus (—), aspect isolé. 
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Fig. 9.34 Suite. g. Tubercule prétragien. Coupe transversale, tubercule assez volumineux, pédiculé (=). h. Nodules prétragiens. 24 SA. Absence 
d'autre anomalie chez ce foetus qui présentait des nodules prétragiens multiples et bilatéraux. 





Fig. 9.35 Choanes. a. Flux choanal (—) vu de façon bilatérale et symétrique au Doppler couleur. b. Flux choanal (=) vu de façon unilatérale au 
Doppler couleur. Aspect échographique en faveur d'une atrésie unilatérale des choanes. 


Epaississement de la nuque 


L'épaississement de la nuque est défini par une augmenta- 
tion de l'épaisseur du tissu sous-cutané (>6 mm) mesurée 
entre la face postérieure de l'écaille occipitale et le bord 
externe du liseré échogène de la peau sur une coupe trans- 
versale et oblique de la tête fœtale passant par le cavum du 
septum pellucidum, les thalamus, les pédoncules cérébraux 
et le cervelet (voir chapitre 7, Tissu sous-cutané et fig. 7.30). 
Bien que paraissant indépendant de la clarté nucale mesu- 
rée au 1‘ trimestre, l'épaississement nucal (fig. 9.36a et b 
et fig. 16.15) mesuré au 2° trimestre est également un bon 
signe d'appel de trisomie 21 (likehood ratio entre 4 et 13 
selon les auteurs; voir chapitre 16, Marqueurs forts de tri- 
somie 21). Cet épaississement est souvent caricatural dans 
les pathologies comportant un lymphoedeme généralisé 
(fig. 9.360). 


Hygroma kystique 


L'hygroma kystique (hygroma cervical postérieur) est le 
témoin d'une anomalie de développement du réseau lym- 
phatique cervical postérieur s' accompagnant de la séques- 
tration de liquide lymphatique. Il est associé, dans 50 
à 70 % des cas selon les séries, à une dyschromosomie, 
en particulier le syndrome de Turner (voir chapitre 16, 
Monosomie X). 

Il se caractérise par une masse kystique anéchogène, 
cervicale postérieure de part et d'autre de la ligne médiane, 
comportant au moins deux logettes séparées par une 
cloison médiane (fig. 9.37a, b et c et fig. 16.2 et 16.21). 
Sa taille est variable, ses parois sont fines, il n'existe ni 
craniorachischisis associé ni anomalies de l'encéphale, 
notamment de la fosse cérébrale postérieure. L'évolution 
se fait généralement vers la régression progressive. De 
petits kystes résiduels latéraux peuvent persister plus long- 
temps (fig. 9.37d). Une forme d'aspect pseudo-tumoral, au 
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Fig. 9.36 Nuque épaisse. a. 23 SA. Nuque épaisse (=) dans un contexte d'anasarque foetoplacentaire. b. 24 SA. Echographie de dépistage. 
Nuque épaissie : 7,5 mm (=>). c à e. Même foetus. 21 SA. Contexte de récidive de lymphangiomatose disséminée. En c, épaississement majeur des 
parties molles du cou. En d, œdème préfacial (—). En e, œdème de la vulve. Aspect cedématié des bourrelets génitaux (—). 


contenu hétérogène, à à paroi épaisse, multicloisonnée est 
parfois notée (fig. 9.38). 

L'hygroma kystique doit être distingué d'une méningo- 
cèle occipitale (mise en évidence d'un ee osseux et d'une 
communication intracranienne, voir fig. 8.10) et d'un lym- 
phangiome kystique du cou (plus antérieur et latéralisé, voir 
plus loin). 


Sa mise en évidence conduit a effectuer une étude chro- 
mosomique qui permet de retrouver le plus souvent une 
monosomie X, mais aussi une trisomie 21 ou 18. 

En l'absence d'anomalies chromosomiques, l'associa- 
tion à d'autres malformations est possible mais plus rare 
(15 %) : cardiopathie, hernie diaphragmatique, anomalie 
squelettique, syndrome d'immobilisme foetal ou syndrome 
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Fig. 9.37 Hygroma cervical postérieur, forme kystique. a. 13 SA. Coupe sagittale montrant une masse rétrocervicale (+) volumineuse, tra- 
béculée responsable d'une hyperextension relative de la région cervicothoracique. b. Même foetus qu'en a. 13 SA. Coupe transversale du pêle 
céphalique : cette masse rétrocervicale (+) est finement échogène, trabéculée, à paroi fine sans cranioschisis visible. c. 21 SA. Hygroma cervical 
kystique majeur, logettes kystiques, parois fines. Contexte de syndrome de Turner. Évolution vers une anasarque foetoplacentaire. d. 18 SA. Evolu- 


tion régressive d'un hygroma cervical postérieur vers un kyste latérocervical résiduel. 





Fig. 9.38 Hygroma cervical postérieur, forme pseudo-tumorale. a. 14 SA. Tuméfaction rétrocervicale, à contenu hypo-échogène, présentant 
de nombreuses cloisons avec paroi épaisse (>). b. 12 SA. Multiples logettes hypo-échogènes (—) à parois épaisses. 
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Fig. 9.39 Œdème sous-cutané cervicocéphalique. a. 23 SA. Œdème péricéphalique (=) dans un contexte d'anasarque foetoplacentaire. 


b. 29 SA. Edéme préfrontal (=) de 8 mm. 


polymalformatif (syndrome de Roberts, syndrome de 
Noonan). Il est néanmoins conseillé d'assurer une surveil- 
lance échographique répétée même si l'hygroma a totale- 
ment disparu. 


(deme sous-cutané cervicocéphalique 


L'œdème sous-cutané cervicocéphalique respecte les contours 
osseux et l'encéphale. Il est diffus (et non localisé seulement en 
région nucale) et se caractérise par une zone hypo-échogène 
diffuse située entre l'os et le derme, soulevant celui-ci sur 
une épaisseur de plus de 3 mm. Il entre le plus souvent dans 
un tableau d'anasarque fœtale (fig. 9.39a, et voir chapitre 13, 
Ascite et anasarque foetoplacentaire). Sa présence en région 
préfrontale (fig. 9.39b) est parfois le seul signe du début de cette 
anasarque (avec l'épanchement péricardique, voir fig. 12.90). 


Masses cervicales 

Lymphangiome kystique. 

Le lymphangiome kystique est une malformation congéni- 
tale du système lymphatique. Il réalise une masse de volume 
variable mais souvent important, antérieure et/ou latérocer- 
vicale ou cervicofaciale, pouvant parfois s'étendre à la paroi 
thoracique antérieure ou latérale, comportant de multiples 
zones liquidiennes anéchogènes de taille variable, séparées 
par de fins septas. Des plages échogènes pseudo-solides sont 
parfois individualisées et correspondent à la superposition 
de kystes de très petite taille ou éventuellement à des zones 
hémorragiques localisées (fig. 9.40). Le Doppler couleur à 
visée vasculaire n'est pas contributif. On décrit également 
des formes macrokystiques uniloculaires (fig. 9.41) et des 
localisations postérieures. Dans certains cas, l'extension se 
traduit par un épaississement des parties molles. 

Le pronostic des lymphangiomes est conditionné par 
leur volume (envahissement et/ou compression des voies 
aériennes supérieures, hyperextension cervicale en échogra- 
phie) et surtout par leur extension infiltrante et compres- 
sive au cou, au pharynx, à la cavité buccale et aux espaces 
profonds de la base du crâne (fig. 9.40a et b). Celle-ci est 
responsable de troubles de la déglutition et peut entraîner 


l'apparition d'un hydramnios. L'extension peut également se 
faire vers les régions axillaires, les membres supérieurs, le 
thorax (fig. 9.40c à e) ou l'abdomen. L'apport de l'IRM au 
bilan d'extension est capital (fig. 9.40f). 

En cas de suspicion d'extension cervicale et/ou des voies 
aérodigestives, une naissance en maternité de niveau III par 
EXIT procedure doit être discutée. 


Tératome cervical 


Bien que la localisation du tératome la plus fréquente soit la 
région sacrococcygienne, le tératome peut aussi être cervi- 
cal, soit latéral au niveau du cou, soit axial au niveau du pha- 
rynx, avec une forme particulière : le tératome épignathus 
(tumeur développée aux dépens du palais osseux ou d'autres 
structures endobuccales). 

En échographie, le tératome cervical se présente sous la 
forme d'une masse de taille variable, le plus souvent d'échos- 
tructure complexe, associant des plages kystiques et solides, 
bien limitée à l'extérieur et polylobée (fig. 9.42). Les calci- 
fications, bien que classiques chez l'enfant, sont rarement 
observées en anténatal. Les tumeurs à développement endo- 
buccal s'extériorisent souvent par la bouche (revoir fig. 9.22), 
parfois par le nez (revoir fig. 9.21) et sont souvent pédiculées 
à large base d'implantation. Il n'existe pas d'hypervasculari- 
sation en mode Doppler couleur. En revanche, le vaisseau 
afférent est souvent repérable. Le pronostic est conditionné 
par le volume et les rapports de la masse avec les voies aéro- 
digestives supérieures : en période anténatale, toute obstruc- 
tion, responsable de troubles de déglutition, se traduira par 
un excès de liquide amniotique et à la naissance le volume 
du tératome peut être responsable de difficultés respiratoires 
justifiant un accouchement en maternité de niveau III. 


Hémangiome 

Les angiomes tubéreux ou hémangiomes peuvent se traduire 
par des masses cervicofaciales plus fréquemment localisées 
en région postéro-occipitale. Ils se présentent sous la forme 
de masses hypo-échogènes, homogènes ou discrètement 
hétérogènes, avec des plages hypo-échogènes. L'héman- 
giome a des contours en général réguliers, bien limités. Une 
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Fig. 9.40 Lymphangiome kystique du cou. a. 24 SA. Coupe transversale au niveau du maxillaire inférieur. Structure liquidienne macrokystique 
à cloisonnements fins et a contours réguliers (=>). Noter l'épaississement des parties molles, surtout au niveau de la joue (=>). b. Même foetus 
qu'en a. Coupe sagittale. Logettes kystiques cervicales (+) étendues à la base de la langue. c. 33 SA. Coupe frontale antérieure du cou. On 
retrouve sous la bouche (B) une volumineuse tuméfaction multicloisonnée (+) majoritairement anéchogène. d. Même foetus qu'en c. Coupe tho- 
racique. Elle montre que le lymphangiome kystique (+) du cou s'étend latéralement vers la paroi thoracique (=). Son contenu, plus hétérogène, 
traduit un probable saignement tumoral. € : cœur.e. 29 SA. Extension médiastinale haute d'un lymphangiome kystique cervicothoracique. f. IRM. 
Lymphangiome kystique du cou s'étendant vers le plancher de la bouche (—). 
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1 D 17.omm 


2 D 14.2mm 





Fig. 9.41 Lymphangiome kystique uniloculaire du cou. a. 23 SA. Gros kyste cervical uniloculaire. Coupe transversale sur le rachis cervical (C). 
Masse kystique (=), contenu anéchogène, semblant sous-cutanée, pas de pertuis visualisé avec le canal rachidien, n'évoquant pas une méningo- 
céle. b. 26 SA. Même foetus. Régression partielle de l'image kystique cervicale (=). Évolution : disparition complète en cours de grossesse. 





Fig. 9.42 Tératome cervicofacial. a. Coupe sagittale latéralisée passant par une orbite. Le tératome (—) a entraîné une érosion du plancher 
buccal. b. Reconstruction 3D mode surfacique exposant une masse cervicofaciale volumineuse (+). c. 23 SA. Masse cervicale mixte solidoliqui- 
dienne (+), entraînant une déflexion céphalique, avec stagnation du liquide amniotique qui ne peut être dégluti de façon satisfaisante au niveau 
pharyngien (—). d. 28 SA. Masse cervicale mixte, hétérogène solidoliquidienne (+), entraînant une déflexion céphalique. Noter la dilatation du 
pharynx (—) par trouble de la déglutition. 


régression spontanée est possible dans le cadre du RICH 
(hémangiome rapidement involutif). La vascularisation au 
Doppler couleur est riche, le spectre est de type artériel au 
Doppler pulsé, avec des vitesses élevées. 

En cas d'hémangiomes multiples des parties molles, il 
faut évoquer un syndrome de Klippel-Trenaunay. 


D'autres masses cervicales sont généralement observées en 
période postnatale, exceptionnellement en prénatal : hamar- 
tome, neuroblastome, rhabdomyosarcome, malformation 
kystique du tractus thyréoglosse (médian) ou des arcs bran- 
chiaux (latéral, fig. 9.43), tumeur des cellules granuleuses 
(épulis congénitale) développée à partir de la gencive très 
mobile car souvent pédiculée ou sessile à base étroite. 
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Goitre thyroidien 

Le goitre peut résulter d'une pathologie primitive de 
la glande thyroïde fœtale (dysgénésie thyroïdienne ou 
hypothyroïdie congénitale). Il peut également corres- 
pondre au retentissement sur celle-ci d'une pathologie 
maternelle. Les patientes ayant présenté une maladie de 
Basedow nécessitent une surveillance mensuelle de la 
thyroïde fœtale pendant leur grossesse, et ce dès le début 
du 2° trimestre, si les anticorps antirécepteurs à la thy- 
roid stimulating hormone ou TSH [thyrotropin binding 
inhibiting immunoglobulins (TBII) ou TSH-Rezeptor- 
AutoantiKôrpe (TRAK)] sont positifs, et/ou si elles sont 
traitées par antithyroïdiens de synthèse (propylthiouracil 
ou carbimazole). Les anticorps passent la barrière pla- 
centaire et il est à noter qu'ils peuvent persister dans la 





Fig. 9.43 Kyste branchial. a, b. Même fœtus. Formation kystique, anéchogène, unique, latérocervicale, avasculaire (+) évoquant en première 
hypothèse un lymphangiome kystique uniloculaire du cou. c. L'IRM demandée systématiquement dans le bilan d'extension confirme l'existence 
d'une masse latérocervicale droite (>) de 20 mm développée au contact de la loge parotidienne; cette formation uniloculaire présente un signal 


liquidien strict. Il s'agit d'un kyste congénital du 1° arc branchial droit. 
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circulation maternelle, même plusieurs années après une 
thyroïdectomie. 

En échographie (fig. 9.44), le goitre thyroïdien se tra- 
duit par une augmentation symétrique des deux lobes thy- 
roïdiens qui deviennent anormalement visibles de part et 
d'autre de la trachée sur une coupe transversale, déplaçant 
latéralement et en arrière les artères carotides étudiées en 
Doppler couleur. Sur une coupe sagittale, on note une vous- 
sure antérieure du cou qui peut être responsable d'une hype- 
rextension de la tête fœtale. 

La mesure se fait sur une coupe transversale, sous le plan 
du cartilage cricoïde. Deux types de mesures sont rapportés 
(diamètre transversal de la thyroïde, ou circonférence de la 
thyroïde, voir fig. 7.21 et tableau 7.23). De façon subjective, 
le diamètre de la thyroïde ne dépasse pas le diamètre de la 
vertèbre correspondante dans une coupe transversale stricte 
(voir fig. 6.50). 

La vascularisation couleur peut orienter sur la nature du 
goitre. Si elle est plutôt faible et d'allure périphérique, il s'agit 
probablement d'un goitre hypothyroidien. En revanche, 
une vascularisation centrale et plus dense évoque plutôt un 
goitre hyperthyroïdien. 


L'étude de la fréquence cardiaque peut également orien- 
ter vers la nature du goitre (tachycardie en cas de goitre 
hyperthyroïdien, pas de modification en cas d'hypothy- 
roïdie). Les mouvements actifs du fœtus seront hyperki- 
nétiques en cas de goitre hypothyroïdien, normaux en cas 
d'hyperthyroïdie. 

La maturation des points d'ossification (fémoral infé- 
rieur et tibial supérieur, voir fig. 7.28) sera accélérée 
(apparition des points d'ossification plus de 2 semaines 
avant la date habituelle d'apparition) en cas d'hyperthy- 
roïdie, retardée (apparition des points d'ossification plus 
de 2 semaines après la date habituelle d'apparition) en cas 
d'hypothyroïdie. 

Un goitre volumineux peut entraîner un hydramnios par 
compression trachéale, une anasarque, voire une défaillance 
cardiaque fœtale. 

Un goitre hypothyroidien foetal nécessitera des injections 
intra-amniotiques répétées de L-thyroxine. En cas de goitre 
compressif et de difficultés d'intubation ou de ventilation néo- 
natales prévisibles, une naissance par EXIT procedure doit être 
envisagée. 





Fig. 9.44 Goitre thyroïdien. a. 25 SA. Thyroïde en coupe transversale. Circonférence > 95° percentile. Trachée visualisée sous la forme d'un 
halo hyperéchogène central (—). b. Même foetus qu'en a. Étude de la vascularisation thyroïdienne. Aspect hypervascularisé évocateur d'un goitre 
hyperthyroïdien. c. 35 SA. Voussure cervicale antérieure (+) avec déflexion de la tête fœtale sur cette coupe sagittale. Hydramnios associé. Goitre 
thyroïdien compressif avec gêne à la déglutition. d. Même foetus qu'en c. Reconstruction 3D mode surfacique. 
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Tableau 9.1 Principaux signes de syndromes associés a une pathologie cervicofaciale. 


Incontinentia pigmenti 


1/150 000, nette prédominance féminine 

Mutations familiales ou de novo 

Érythème, lésions verruqueuses, hypo- ou hyperpigmentation cutanée 
Anomalie de la dentition 

Onychodystrophie 

Anomalies ophtalmologiques (microphtalmie, décollement rétinien) 
Microcéphalie, accident vasculaire cérébral 

Traitement symptomatique 

En l'absence de troubles du SNC, développement normal 


Syndrome d'alcoolisation fœtale 


Consommation excessive d'alcool pendant la grossesse 
Retard de croissance précoce prédominant sur le PC et les fémurs 
Dysmorphie faciale : 

e fentes palpébrales étroites 

e philtrum plat et effacé 

e nez petit, ensellure marquée 

e lèvre supérieure mince 

e rétrognathisme 

Anomalies ophtalmologiques (microphtalmie) 
Anomalies graves du SNC (microcéphalie) 

Cardiopathie (CIA-CIV) 

Synostose radiocubitale 

Mauvais pronostic neurologique dans les formes graves 


Syndrome de Fraser 


Exceptionnel 

Autosomique récessif 
Cryptophtalmie, micro-anophtalmie 
Syndactylie des mains et des pieds 
Colobome des ailes du nez 
Atrésie du conduit auditif 

Fente palatine 

Atrésie laryngée 

Anomalies rénales et génitales 
Pas de retard mental 

Décès précoce 


Syndrome de Larsen 


1/250 000 

Autosomique dominant 

Symptômes majeurs : 

e luxation congénitale des articulations 

e hyperlaxité ligamentaire 

e metatarsus adductus 

e pouce court, 2° phalange élargie 

e dysmorphie craniofaciale (front proéminent, profil plat, hypertélorisme) 
Plus rarement : 

e pieds bots 

e cyphoscoliose 

e fente palatine ou labiopalatine 

e surdité 

e CIA-CIV 

e anévrisme aortique 

Traitement orthopédique et kinésithérapique 


Syndrome de Noonan 


1/2500 

Autosomique dominant ou sporadique 

Géne localisé sur chromosome 12 

Expressivité variable 

Cardiopathie (sténose pulmonaire a valves dysplasiques, cardiomyopathie 
hypertrophique) 

Petite taille à l'âge adulte 

Cage thoracique cylindrique, mamelons écartés 

Dysmorphie faciale (hypertélorisme et fentes palpébrales d'orientation 
antimongoloïde), oreilles bas implantées, en rotation postérieure 

Cou court avec ou sans pterygium colli 

Déficience intellectuelle légére 


Séquence de Pierre Robin 


1/10 000 

Isolée (50 %) ou s'intégrant dans de nombreux 
syndromes (Steinert, vélo-cardio-facial...) 
Microrétrognathisme 

Fente palatine 

Glossoptose 

Hydramnios 

Associations malformatives (60 %) : ostéo-articulaires, 
cardiaques, faciales, viscérales, SNC 


Syndrome de Beckwith-Wiedemann 


1/5 000 

Sporadique 

Dérégulation de l'expression des gènes de la région 
11p15, soumise a empreinte parentale 
Macrosomie 

Omphalocèle 

Macroglossie, incisures lobes des oreilles 
Viscéromégalie 

Hypoglycémie néonatale 

Retard mental inconstant 

Prédisposition aux tumeurs embryonnaires 
(néphroblastome) 


Syndrome de Fryns 


Autosomique récessif 

Expression clinique variable 

Hernie diaphragmatique (90 %) 
Malformations cardiaques (88 %) 
Hypoplasie phalanges distales (80 %) 


Anomalies du SNC (75 %), brachycéphalie, hypertélorisme 


Malformations intestinales (30 %) 
Fente labiopalatine 

Dysplasie rénale (15 %) 

Hypoplasie des os longs, côtes épaisses 
Hydramnios 

Survie néonatale (14 %) 


Syndrome de Nager 


Dysostose acrofaciale 

Exceptionnel 

Autosomique dominant a expression variable 
Hypoplasie malaire et mandibulaire 

Fente palatine 

Oreilles dysplasiques 

Fentes palpébrales antimongoloides, colobome 
palpébral, ptosis 

Hypoplasie ou aplasie pouce, radius, métacarpes 
Synostose radio-ulnaire 

Malformations cardiaques, génito-urinaires 
Retard de croissance intra-utérin 

Mauvais pronostic par troubles respiratoires 
Intelligence normale 


Syndrome de Pena-Shokeir II 


Syndrome cérébro-oculofacial squelettique 
10 % des arthrogryposes 

Autosomique récessif 

Camptodactylie 

Microcéphalie, microphtalmie, front fuyant 
Philtrum long, lèvres proéminentes 
Rétromicrognathisme 

Cataracte 

Hypertélorisme 

Evolution rapide vers atrophie cérébrale et déficience 
intellectuelle sévère 


(Suite) 
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Tableau 9.1 Suite. 


Syndrome de Stickler 

— Autosomique dominant 

— Mutation du collagéne 

— Vitréorétinopathie héréditaire : cataracte, myopie, strabisme, 


dégénérescence vitréo- ou choriorétinienne, décollement de rétine, uvéite 


— Séquence Pierre Robin 
— Platyspondylie, épiphyses volumineuses 
— Hyperlaxité puis arthrose précoce 


Syndrome de Waardenburg 
— 1/40000 
— Plusieurs types décrits, fonction des anomalies 
— Symptômes communs : 
e surdité de perception 
e anomalies pigmentaires des yeux, larmoiement 
e anomalie des paupières 
e anomalies des phanères (mèche blanche), hypertrichose sourcils 
e anomalies de la peau (dépigmentation) 
e élargissement de la base du nez 
— Symptômes inconstants 
e syndactylies 
e maladie de Hirschsprung 
e anomalies neurologiques 


Syndrome de Treacher-Collins (Franceschetti-Klein) 

— 1/50000 

— Autosomique dominant 

— Obliquité antimongoloide des fentes palpébrales, 
colobome de la paupière inférieure 

— Hypoplasie bilatérale et symétrique des os malaires et de 
la mandibule 

— Fente palatine inconstante 

— Anotie ou microtie 

— Endochondromes prétragiens inconstants 

— Surdité de conduction, anomalies de l'oreille moyenne et 
interne 

— Anomalies vertébrales et cardiaques inconstantes 

— Intelligence normale 


Syndrome vélo-cardio-facial (DiGeorge) 

— Autosomique dominant 

— Microdélétion 22q11.2 

— Cardiopathie conotroncale : CIV, Fallot, troncus 
artériosus, arc aortique droit 

— Fente palatine 

— Dysmorphie faciale : nez proéminent, large, hypoplasie 
malaire 

— Aplasie ou hypoplasie du thymus et des parathyroides 

— Troubles de l'apprentissage 


— Traitement de la surdité et chirurgie plastique 
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Chez le fœtus, la «pathologie» du rachis correspond quasi 
exclusivement à des malformations, et très accessoirement 
à des tumeurs (tératomes, lipomes). Ces malformations 
rachidiennes sont relativement fréquentes - de l'ordre 
de 1 cas pour 500 à 600 naissances - et dominées par le 
très redouté spina bifida (syn. dysraphie spinale), c'est- 
a-dire le défaut de fermeture postérieure du rachis. Même 
si cette fréquence a beaucoup diminué, la prise en charge 
de handicaps souvent très lourds, les modalités du dépis- 
tage, les politiques de prévention, la chirurgie in utero, les 
indications de l'interruption de grossesse, tous ces éléments 
constituent un sérieux problème de santé publique. Il en 
découle d'évidents et difficiles questionnements éthiques. Il 
n'est pas exagéré d'affirmer que les malformations du rachis 
foetal concentrent et associent tous les aspects de la méde- 
cine prénatale. 

Pour l'échographiste, c'est très clairement une préoccu- 
pation angoissante, voire obsessionnelle : «Ne pas passer 
à côté d'un spina!» Le dépistage de ces anomalies est en 
effet l'une des véritables difficultés du diagnostic prénatal, 
difficulté encore accentuée par les aléas de la présentation 
et de la position du fœtus (comme pour l'étude du cœur). 

Les progrès technologiques de l'imagerie, mais aussi 
la recherche des signes indirects céphaliques et l'utilisa- 
tion de la voie vaginale, ont permis d'améliorer la per- 
formance de l'échographie : finalement, la sensibilité 
du diagnostic échographique des dysraphies spinales 
ouvertes — les plus dramatiques - serait de 95 %, ce qui 
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est très honorable. En revanche, cette sensibilité chute à 
50 % pour les formes fermées et pour les anomalies verté- 
brales sans dysraphisme. 

Sur le plan embryologique, ces malformations se consti- 
tuent très tôt dans le cours du développement puisque la 
fermeture du tube neural se produit entre 5 et 6 semaines 
d'aménorrhée (SA), soit entre le 21° et le 30° jour de gros- 
sesse (chapitre 4, Système nerveux central). La période 
critique commence même un peu plus tôt avec l'étape de la 
gastrulation qui démarre vers le 15° jour et induit l'installa- 
tion du tube neural. Il faudra attendre une densité osseuse 
suffisante pour que l'échographie devienne parlante : dès la 
11-12° SA, il est possible de diagnostiquer une fermeture 
incomplète du tube neural. 

Le spina bifida dans sa forme ouverte (dysraphie spi- 
nale ouverte ou DSO’) est, de très loin, la malformation 
rachidienne la plus fréquente. Sa fréquence spontanée, 
telle qu'elle s'établissait jusqu'en 1980, était de l'ordre 15 
à 20 nouveau-nés sur 10000 en Europe, avec des variations 
saisonnières et surtout des disparités géographiques mal 
comprises (facteurs alimentaires ?) : par exemple, des fré- 
quences augmentées en Bretagne ou, plus généralement, 
dans les populations d'origine celtique, ou encore un gra- 
dient est-ouest sur le territoire nord-américain. Mais, en 





1! L'acronyme DSO peut également désigner la dysplasie septo- 


optique, association malformative rare (1 nouveau-né sur 10 000) 
qui est abordée au chapitre 8. 
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l'espace d'une génération, cette fréquence s'est littéralement 
effondrée, diminuant globalement de 50 à 80 % (évolution 
particulièrement spectaculaire en Irlande : 24 pour 10000 
en 1980 versus seulement 3 pour 10000 en 2010). Cette 
amélioration est une évidente victoire médicale et elle relève 
d'un double mécanisme : 
= les progrès du diagnostic prénatal avec ses marqueurs 
échographiques et biologiques qui aboutissent à de nom- 
breuses interruptions médicales de grossesse (IMG) 
et «sortent» des statistiques un grand nombre de cas de 

«naissances vivantes » avec malformation ; 
= la diffusion du traitement préventif par supplémenta- 

tion en acide folique (vitamine B9) pendant la période 
périconceptionnelle (supplémentation globale de la popu- 
lation ou supplémentation individuelle plus ou moins 
ciblée). Ce traitement préventif primaire doit s'adminis- 
trer au moins 1 mois avant la conception et pendant les 
2 premiers mois de grossesse, à la dose de 0,4 mg par jour. 
Cette simple supplémentation divise le risque par un fac- 
teur 2 à 4! Avec une meilleure efficacité et de bons résul- 
tats, certains pays, comme les États-Unis, le Canada et 
quelque 70 autres, ont des programmes d'enrichissement 
pour certaines denrées de base (farine panifiable, farine 
de maïs, pâtes alimentaires principalement, et parfois les 
huiles pour friture). 

Actuellement, le risque ou la fréquence finale se situent 
entre 1 et 5 pour 10000 naissances vivantes, en France et 
en Europe (source : Réseau EUROCAT, European surveil- 
lance of congenital anomalies). Cette fréquence s'est sta- 
bilisée depuis 15-20 ans avec cependant, au moins pour 
la France, une légère remontée de la prévalence globale 
depuis 2010 : les progrès continus du diagnostic prénatal 
semblent contrebalancés par les insuffisances du traite- 
ment préventif (absent, trop tardif ou non systématique) et 
le rôle d'autres facteurs de risque environnementaux (pol- 
lution, alimentation, obésité) ou médicamenteux (antiépi- 
leptiques, antiacnéiques). 

La reconnaissance des malformations rachidiennes doit 
être la plus précoce possible pour permettre, dans le calme 
médical et psychologique, de réaliser le bilan avant une 


prise de décision souvent lourde de conséquence. Certaines 
dysraphies sont compatibles avec une vie normale, mais 
beaucoup d'autres sont source de handicaps pour la plupart 
très sévères rendant recevable une demande d'interruption 
médicale de grossesse : on s'efforce alors de la réaliser le plus 
tôt possible. Entre les deux, il y a l'option de la fermeture 
chirurgicale avec des résultats très supérieurs quand elle est 
réalisée in utero. Dans ce dernier cas, la bonne fenêtre se 
situe avant 30 SA (voir plus bas). 

Le tableau 10.1 reprend, à titre d'exemple, les principales 
malformations dysraphiques et leurs complications obser- 
vées dans le service de neurochirurgie infantile’ du CHRU 
de Lille, pendant 20 ans, entre 1997 et 2016. Ce tableau 
montre bien l'état actuel de la prise en charge des dysraphies 
spinales après la révolution du diagnostic anténatal (DAN), 
révolution qui n'est pas achevée... 

La figure 10.4 explique les principales formes anato- 
miques des dysraphies spinales. 

Ce chapitre regroupe : 
= les anomalies rachidiennes touchant l'axe myéloverté- 

bral, c'est-à-dire les dysraphies spinales, avec un rappel 

d'embryologie ; 

= les notochordodysraphies et les anomalies rachidiennes 
osseuses ; 

= le syndrome dit de régression caudale; 

= le tératome sacrococcygien. 

Les anomalies du rachis en rapport avec une ostéochon- 
drodysplasie seront abordées au chapitre 15. 


Anomalies rachidiennes touchant 
l'axe myélovertébral : dysraphies 
spinales ou spina bifida 


Circonstances de découverte 


Il s'agit le plus souvent d'une découverte fortuite lors de 
l'échographie systématique du 5° mois de grossesse. Plus 
rarement, le diagnostic est évoqué au 1° trimestre, à partir 





2 Service du Pr Matthieu Vinchon. 


Tableau 10.1 Principales dysraphies spinales et leurs complications:. 





Myéloméningocèle 75 32 
Myélolipome 143 8 
Méningocèle 60 20 
Fistule dermique 26 0 
Diastématomyélie 30 17 
Filum court 33 12 
Myéloschisis dorsal 9 22 
limité (MDL) 


25 7 85 
0 79 22 
0 87 8 
0 85 15 
0 87 7 
0 67 33 
0 67 0 


« Dysraphies spinales et leurs complications observées dans le service de neurochirurgie infantile du CHRU de Lille (Pr Matthieu Vinchon) entre 1997 et 2016. 
Cette étude est intéressante car il s'agit du recrutement pédiatrique des dysraphies spinales, concernant des enfants nés vivants et arrivés vivants dans le service 
de chirurgie. Les chiffres seraient différents avec une étude purement obstétricale (diagnostic anténatal échographique, salle de naissance) ou radiologique. 
Cela explique sans doute la surreprésentation des lipomes et la disproportion apparente entre dysraphisme spinal fermé et dysraphisme spinal ouvert (après 

le filtre «statistique » des interruptions médicales de grossesse à la suite du diagnostic anténatal). De même, le faible taux de diagnostic anténatal pour les 
myéloméningocèles est ici logique car il s'agit, par définition et pour une grande part, des anomalies qui ont échappé au dépistage échographique. 


de 11 SA, et confirmé par une étude par voie vaginale avec 
éventuellement un contrôle a 2 semaines d'intervalle : tout 
dépend de l'importance du défect rachidien. 

Ailleurs, l'examen est orienté quand il existe des facteurs 

de risque de non-fermeture du tube neural : 

= augmentation de l'alpha-fœtoprotéine (AFP) dans le 
sérum maternel (> 2,5 MoM). Historiquement, cette 
augmentation l'AFP était retrouvée lors du test d'éva- 

luation de risque de trisomie 21 au 2° trimestre et il 

s'agissait donc d'une «retombée » accidentelle positive 

de la politique de dépistage. Mais la stratégie de dépis- 
tage de la trisomie 21 ayant changé, on a changé de 
marqueurs sériques et avancé leur étude au 1“ trimestre 

(hormone chorionique gonadotrope ou HCG et pre- 

gnancy-associated plasma protein A ou PAPP-A). Ceci 

est confirmé, pour la France, dans la dernière mise a 

jour de la Haute Autorité de santé (HAS) et par l'arrêté 

ministériel du 27 décembre 2018. Ce dernier marque en 
outre l'introduction de l'étude de l'ADN libre circulant 
de la trisomie 21 (test ADN LC T21). Dans cette straté- 
gie, le dosage de l'AFP a malheureusement disparu de 
la pratique courante et cela pourrait parfois retarder — 
voire mettre en échec - le diagnostic d'un spina bifida, 
petit, distal, sur un fœtus dos en arrière; 

= prise de médicaments tératogènes : 

— antiépileptiques, en particulier l'acide valproique 
(Dépakine’) dont l'effet délétère est connu depuis 
1980, qu'on a beaucoup tardé à déconseiller aux 
femmes enceintes (60 à 100 000 grossesses exposées 
entre 1967 et 2016) et qui fait passer le risque de dys- 
raphisme à 65 pour 10000 soit une multiplication par 
dix (synthèse de l'ANSM, 2017); 

— anticancéreux comme le méthotrexate qui est un anta- 
goniste de l'acide folique; 

— rétinoides en traitements de l'acné par voie orale (en 
particulier l'isotrétinoïne ou Roaccutane®’), avec un 
gros risque malformatif global (environ 25 %) pour le 
coeur, l'oreille externe et le SNC (dont des dysraphies 
spinales). Par précaution, la suspicion est étendue aux 
formes topiques même si le risque est très faible ; 

= antécédent d'enfant atteint, le risque de récidive étant de 
3a5%; 

= diabète maternel insulino-dépendant ou obésité 
morbide; 

= terrain de carence alimentaire en acide folique, mais dif- 
ficile a apprécier. 


Définitions, classifications, mécanismes 


Le terme « spina bifida» signifie en latin « épine (dorsale) 
fendue en deux». On utilise aussi parfois le terme plus 
ambigu de «rachischisis», ou «rachischizis », avec la 
méme signification étymologique. Par habitude, on désigne 
par «spina bifida» les défauts de la fermeture postérieure 
de l'axe myélovertébral comportant au moins un défect 
osseux, c'est-à-dire les rachischisis postérieurs. Plus géné- 
ralement, la « dysraphie» désigne une mauvaise fermeture 
et les termes de dysraphie spinale ou dysraphisme spinal 
sont actuellement préférés et recommandés : c'est sans 
doute plus clair, plus moderne et cela permet de contourner 
le latin... 
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Tous ces termes recouvrent une méme séquence mal- 
formative intéressant, à des degrés variables, les différents 
constituants de cet axe myélovertébral : le canal rachidien, 
les enveloppes méningées, la moelle épinière et les racines 
médullaires. La localisation est le plus souvent lombaire et/ 
ou sacrée. 

Tout au long du chapitre, pour se «repérer », on se réfè- 
rera au tableau nosologique proposé à la figure 10.1 pour 
l'ensemble des dysraphismes. 


Remarque : ambiguïtés du vocabulaire 


Dans toutes les publications, on se heurte à des erreurs ou des 
incompréhensions liées à des problèmes de définition (nosologie). 
La principale concerne le terme de rachischisis, mais le flou règne 
aussi autour de la myéloméningocèle ou de la dysplasie caudale. 
D'un auteur à l'autre, le rachischisis peut correspondre à des 
situations anatomiques très diverses : 

= n'importe quelle dysraphie spinale (terme générique); 

= l'ouverture postérieure du rachis sur toute sa hauteur; 

= la myéloméningocèle classique ; 

= la myélocèle (spina plan); 

= le myéloschisis (comme sur embryology.ch) ; 

= les fentes ou schisis antérieurs concernant le corps vertébral... 
De même, dans certaines publications, le terme de myélomé- 
ningocele désigne toute hernie méningée avec déplacement de 
la moelle, même s'il n'existe pas de défaut de fermeture de la 
plaque neurale. 

On peut y ajouter la grande ambiguïté de la «régression » cau- 
dale, à la fois dans sa définition (agénésie ou atrophie ?) et dans 
son acception plus ou moins large selon les auteurs et les pays 
(allant de la petite anomalie sacrée ou anorectale jusqu'à la 
sirénomélie !). 


Pour l'étiologie, nous avons vu ci-dessus les facteurs de 
risque et le terrain, ainsi que l'efficacité préventive d'une 
supplémentation en folates. En dehors de rares carences ali- 
mentaires, ces différents éléments convergent vers une étio- 
logie génétique par anomalie (mutation ou forme familiale) 
des gènes codant pour le métabolisme des folates, en par- 
ticulier pour l'enzyme MTHER (méthylènetétrahydrofolate 
réductase). 

Le mécanisme de constitution des dysraphies spinales 
est théoriquement simple : une stupide histoire de fermeture 
Éclair qui se coince, «aucun mécanisme tératologique n'est 
plus simple à comprendre» écrivait B. Duhamel’! En réalité, 
il s'agit de la perturbation d'une cascade d'événements com- 
plexes, qui se succèdent et se chevauchent, sur lesquels tous 
les embryologistes ne sont pas d'accord, avec, de surcroît, 
de grandes variations dans le vocabulaire et les définitions 
selon les écoles, les époques et les pays... Et nous sommes 
quelques esprits « simples » a avoir des difficultés pour bien 
comprendre tous ces mécanismes! 





> Bernard Duhamel (1917-1996), chirurgien infantile et orthopédiste, 
auteur de nombreuses publications sur les malformations 
congénitales (en particulier, Morphogenèse pathologique : des 
monstruosités aux malformations en 1966). 
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Fig. 10.1 Classification des malformations myélovertébrales. DSO : dysraphisme spinal ouvert; DSF : dysraphisme spinal fermé. Source : 
Dubron C, D'Hont A, Soto Ares G. Imagerie des malformations médullaires. Encycl Méd Chir (Elsevier, Paris). Radiologie et imagerie médicale- 
musculosquelettique-neurologique-maxillofaciale, 31-673-A-15. 2018 : 19 p. 


En pratique, les dysraphies spinales se classent et se 
décrivent en suivant les trois grandes étapes de la forma- 
tion de l'axe myélovertébral. 


Étape n° 1 
Au départ, au début de la 3° semaine (5° SA), il y a un petit 
embryon de 3 à 4 dixièmes de millimètre, formé d'un simple 
disque ovalaire et un peu piriforme, déjà orienté avec une 
extrémité « céphalique » large et une extrémité « caudale » plus 
étroite. Ce disque est aplati entre les deux vésicules primor- 
diales creusées dans l'œuf : la future cavité amniotique « au- 
dessus » définissant la face dorsale du disque et la vésicule 
vitelline primitive «en dessous » définissant la face ventrale. 
Ce disque est didermique (fig. 10.2a et 10.3a) : la couche cel- 
lulaire dorsale forme l'épiblaste puis l'ectoblaste à l'origine 
de l'ensemble des tissus embryonnaires (ectoderme, méso- 
derme et endoderme) et la couche ventrale qui chapeaute la 
vésicule vitelline devient l'hypoblaste qui donnera les annexes 
embryonnaires (vésicule ombilicale et allantoïde). 

La gastrulation (15°-18° jour) va permettre d'instal- 
ler une troisième couche entre les deux précédentes : le 
mésoblaste ou chordomésoblaste (fig. 10.2b et 10.3b). La 


prolifération cellulaire de l'épiblaste va former un bourre- 
let central, dans le grand axe du disque et dans sa moitié 
caudale : c'est la ligne primitive. À ce niveau, les cellules 
épiblastique prolifèrent, envahissent l'hypoblaste médian 
sous-jacent, le repousse pour le remplacer localement en se 
transformant en entoblaste dit définitif (= futur épithélium 
intestinal). Latéralement, ces mêmes cellules progressent 
entre les deux feuillets un peu comme une couverture que 
l'on glisse entre le matelas et le sommier (et suivant leur 
position dans la « couverture », les cellules épiblastiques 
auront des destinées différentes dans le mésoblaste qui 
s'installe). Avec le mouvement d'invagination, la ligne 
primitive se creuse pour former le sillon primitif. Latéra- 
lement, l'invagination donne deux lames latérales de méso- 
blaste para-axial. À l'extrémité antérieure du sillon (appelée 
nœud de Hensen), il y a un mouvement d'invagination vers 
l'avant «en doigt de gant» (fig. 10.2c et d) formant un axe 
mésoblastique central, initialement canalaire : la chorde 
(ou canal chordal). Au fur et à mesure de l'invagination, 
le sillon primitif se referme d'avant en arrière, l'épiblaste 
recouvrant le canal chordal puis s'en séparant : c'est la pre- 
mière fermeture Éclair (zipper). La partie ventrale du canal 
fusionne avec l'entoblaste sous-jacent et le canal se trouve 
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Fig. 10.2 Principales étapes embryologiques de la formation de la moelle épiniére. a. Disque embryonnaire didermique : 1. disque embryonnaire; 
2. épiblaste ou ectoderme primaire; 3. hypoblaste ou endoderme primaire; 4. cavité amniotique; 5. vésicule vitelline. b. Gastrulation : 1. ligne primitive; 2. épi- 
blaste; 3. hypoblaste; 4. mésoblaste; 5. entoblaste définitif. c. Canal chordal, coupe sagittale : 1. canal chordal; 2. épiblaste; 3. entoblaste; 4. cavité amniotique; 
5. cavité vitelline. d. Chordomésoblaste, coupe axiale : 1. ectoderme et plaque neurale; 2. chorde; 3. mésoblaste; 4. endoderme définitif. e. Stade de la plaque 
neurale : 1. plaque neurale; 2. gouttiére neurale; 3. ectoderme. f. Formation des crétes neurales : 1. cellules de la future créte neurale; 2. gouttiére neurale; 
3. épiblaste. g. Stade du tube neural : 1. tube neural; 2. crêtes neurales; 3. mésoblaste para-axial; 4. mésoblaste intermédiaire; 5. mésoblaste latéral; 6. chorde. 
h. Neurulation secondaire, coupe sagittale : 1. éminence caudale; 2. tube neural. Source : Dubron G, D'Hont A, Soto Ares G. Imagerie des malformations 
médullaires. Encycl Méd Chir (Elsevier Paris). Radiologie et imagerie médicale-musculosquelettique-neurologique-Maxillofaciale, 31-673-A-15. 2018 : 19 p. 
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Fig. 10.3 Gastrulation et neurulation. a. Disque embryonnaire didermique (2 feuillets) vu par sa face dorsale au 15° jour (L = 0,4 mm) avec 
apparition de la ligne primitive. b. Migration des cellules ectoblastiques pour installer le 3° feuillet de l'embryon : le mésoblaste (en rose). Les 
cellules qui migrent en (1) vont former le mésoblaste de l'extrémité caudale, en (2) le mésoblaste latéral (somites, néphrotomes et lame latérale), 
en (3) la notochorde (axe d'organisation du rachis). c. Début de la neurulation (18° jour) : au-dessus de la notochorde, l'ectoblaste s'épaissit en 
plaque neurale qui commence à se creuser en gouttière vers l'avant. d. Embryon d'environ 21 jours (L= 1 à 1,5 mm). e. En A, transformation de 
la gouttière en tube neural; en B, vue supérieure de l'embryon vers le 22° jour avec la délimitation latérale, le début des courbures dans le sens 
longitudinal et les extrémités du tube neural encore ouvertes. Source : schémas en 3D, d'après David G, Haegel P Embryologie. Travaux pratiques — 
enseignement dirigé. Paris : Masson; 1991. 


ouvert a chaque extrémité formant le canal neuro-entérique 
qui fait communiquer la cavité amniotique et la vésicule 
vitelline primitive. Cette situation est transitoire, le canal 
se détache et devient un cordon plein : la notochorde, elle 
aussi transitoire. Cette notochorde représente l'axe initial, 
longitudinal, qui induira autour de lui la formation des élé- 
ments du squelette axial primitif (corps vertébraux et base 
du crâne) un peu comme des perles empilées sur un fil, et 
induira aussi la formation de la plaque neurale dans l'ecto- 
blaste sus-jacent. 

La mise en place du 3° feuillet est générale dans tout 
le disque sauf en deux endroits, en avant et en arrière, où 
l'embryon reste didermique : ces deux zones formeront la 
membrane buccopharyngienne et la membrane cloacale. 
Dans la partie caudale du disque (fig. 10.2h), il n'y a pas 
d'invagination «en doigt de gant» ni de canal chordal : la 
fin de la ligne primitive produit un cordon mésoblastique 
médian et plein, transitoirement isolé de la chorde, qui 
correspond à l'éminence caudale (ou bourgeon caudal). 
Cette structure sera à l'origine du névraxe terminal (neu- 
rulation secondaire, voir plus bas), de l'appendice caudal et 
du sacrum, mais aussi du périnée primaire par migration 
du mésoblaste. 

Dysraphies de l'étape n° 1. La notochorde est un élé- 
ment inducteur majeur pour les tissus environnants et 
toute anomalie de son développement peut entrainer une 
cascade malformative complexe. Une adhérence anormale 
entre les deux feuillets primitifs (épiblaste et hypoblaste) 
sera a l'origine de dédoublements localisés du tube chordal 
qui passe de part et d'autre du point d'accolement, formant 
le groupe des notochordodysraphies. Les Anglo-Saxons 
regroupent certaines de ces anomalies sous le terme de 
split notochord syndrome (c'est-à-dire notochorde divisée, 
en référence à la banane éponyme ?). Les formes majeures 
entraînent une fente (schizis) de tout l'axe primitif, y com- 
pris du névraxe qui se développe plus tard, mais ces formes 
sont habituellement abortives. On peut aussi rencontrer des 
fentes moins importantes concernant surtout le squelette 
axial antérieur : 
= malformations des corps vertébraux, élargissements et 

fissures, ouverture du canal rachidien, rachischisis allant 

jusqu à iniencéphalie ; 

= dédoublement médullaire, avec ou sans éperon osseux 
médian, réalisant la diastématomyélie ; 

= méningocèle antérieure à travers un schizis plus ou moins 
visible. 

Les notochordodysraphies peuvent s'accompagner d'une 
perturbation de l'étape suivante de l'embryogenèse, celle 
de la neurulation, et donc s'associer aux malformations du 
névraxe. 

Le canal neuro-entérique qui mettait en relation l'ecto- 
blaste (future plaque neurale) et l'entoblaste (futur appareil 
digestif) peut persister de façon pathologique. Cette persis- 
tance est à l'origine de fistules et de kystes neurentériques 
(fig. 10.4q) ou neuro-entoblastiques au travers de fissures 
vertébrales (rachischisis antérieur). 

On rapproche habituellement de ces dysraphies, les per- 
turbations de l'installation du mésoblaste de l'éminence 
caudale qui aboutissent à une absence (ou «avortement ») 
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totale ou partielle du bourgeon caudal, à l'origine des 
diverses manifestations rattachées au syndrome de régres- 
sion caudale qu'il serait préférable de nommer syndrome 
d'agénésie caudale. L'atteinte du bourgeon caudal peut 
être limitée ou remonter plus haut sur l'axe notochordal, 
entraînant des agénésies complexes et non viables au-des- 
sus d'un certain niveau. Les formes habituelles (mais glo- 
balement rares) se traduisent par l'absence plus ou moins 
complète de sacrum et de coccyx, des malformations du 
bassin et des membres inférieurs, avec les fusions type 
sirénomélie comme forme caricaturale. Compte tenu de 
l'importance de la notochorde dans l'organisation de l'em- 
bryogenèse, des malformations viscérales sont fréquem- 
ment associées (anorectales surtout, urogénitales, rénales, 
mais aussi cardiopulmonaires) et peuvent s'inscrire dans 
quelques associations aussi rares que classiques (associa- 
tion VACTERL, triade de Currarino, etc. Voir plus loin : 
Notochordodysraphies, et Tableau 10.2). 


Étape n° 2 

Au fur et à mesure que la chorde s'installe dans l'axe médian, 
elle induit l'épaississement et la différenciation de l'ecto- 
blaste sus-jacent en tissu nerveux formant la plaque neurale 
(parfois appelée placode neurale) : c'est le début de la neu- 
rulation primaire (fig. 10.2d, e, f et 10.3c et d). Les bords 
de la plaque se soulèvent pour former les deux crêtes neu- 
rales entre lesquelles se forme la gouttière neurale, de plus 
en plus profonde. La gouttière se ferme en partant du milieu 
(J21-J22) comme une double fermeture Éclair pour former 
le tube neural (fig. 10.3c, d et e) d'abord largement ouvert 
dans l'amnios à ses deux extrémités par les deux neuropores, 
antérieur et postérieur, qui se fermeront à J29 et J30. Dans 
ce mouvement d'enroulement et d'accolement, le tissu des 
crêtes migre dans le mésenchyme sous-jacent pour s'instal- 
ler de chaque côté du tube et donner en partie naissance au 
système nerveux périphérique et autonome, et aux glandes 
surrénales (fig. 10.2f et g). 

Dans sa partie céphalique, le tube se dilate en une ampoule 
qui se segmentera en trois vésicules cérébrales. Dans sa par- 
tie caudale, le cordon mésoblastique de l'éminence caudale 
subit, indépendamment, la neurulation dite secondaire : 
formation d'un cordon qui se creuse d'une cavité et se dif- 
férencie en tissu nerveux, sans passer par le stade de plaque 
neurale (fig. 10.2h). Ce tube s'unit ensuite au canal neural 
pour produire l'extrémité inférieure de la moelle, avec ses 
enveloppes, et l'appendice caudal qui régressera en laissant 
le filum terminale et le segment sacrococcygien du rachis. 
La cavité issue de cette neurulation secondaire formera une 
petite dilatation (plus ou moins virtuelle) du canal épendy- 
maire : le ventricule terminal (ou 5° ventricule). 

Dysraphies de l'étape n° 2. Un blocage dans la ferme- 
ture Éclair entraînera une absence de fermeture (dysraphie 
ou araphie) du tube : c'est le spina bifida aperta (ouvert) ou 
myélodysraphie ou myélo-araphie (N.B. : au pôle cépha- 
lique, il s'agit d'une encéphalo-araphie habituellement 
appelée anencéphalie, voir chapitre 8, Acrânie). Dans tous 
les cas, la plaque neurale reste ouverte sur une hauteur plus 
ou moins importante : on parle donc de dysraphie spinale 
ouverte (DSO). 


494 Echographie en pratique obstétricale 









d f g 


Fig. 10.4 Classification et principales formes anatomiques des dysraphies spinales. a. Canal rachidien normal, vue axiale (d'après Rouvière). 
E : apophyse épineuse; LL : lame latérale; T : apophyse transverse; CV : corps vertébral. L'espace péridural (1) est important en arrière, mince en 
avant, et il contient un tissu cellulo-adipeux assez lâche. La dure-mére (2, en rouge) forme un étui épais qui se prolonge sur les racines nerveuses 
dans les trous de conjugaison et se fixe au périoste à la sortie. La face interne de la dure-mére est tapissée par l'arachnoïde (en bleu). L'espace 
sous-arachnoidien (3) contient le LCR entre l'arachnoïde et la pie-mère (4, en bleu) qui tapisse la surface de la moelle. b et c. Myéloméningo- 
céle, vues sagittale (b) et axiale (d. C'est la forme la plus classique et la plus complète du spina bifida (ou myélodysraphie, ou myélo-araphie). 
C'est une dysraphie ouverte (spina bifida aperta) et c'est une forme kystique (spina bifida cystica) avec un défaut de fermeture de la gouttiére 
neurale qui détermine une aplasie sus-jacente concernant les « endoméninges » (pie-mère et arachnoide), les « ectoméninges » (dure-mère, arcs 
vertébraux), le derme et l'épiderme. Localement, le tube neural ne s'est pas fermé, le cordon médullaire reste ouvert par sa face postérieure 
(myéloschisis). Il se présente (voir l'aspect clinique : fig. 10.5a, b et 10.18f) sous la forme de deux bandes de tissu nerveux séparées par un 
sillon correspondant au fond du canal épendymaire : cette formation est appelée plaque neurale ou parfois « placode» neurale. La plaque 
neurale est soulevée par une dilatation kystique de l'espace sous-arachnoidien (—), traversé par les racines nerveuses étirées. En surface, la 
plaque est seulement couverte par l'épithélium épendymaire qui se continue latéralement avec la pie-mére et l'arachnoïde pour former le sac 
herniaire. En périphérie de la hernie, on retrouve la zone de jonction où l'arachnoïde rejoint la dure-mére et la peau qui sont fusionnées. La 
jonction est souvent précédée d'une bande d'épiderme indifférencié qui recouvre plus ou moins le bord de la plaque ou l'arachnoïde, avant 
de se poursuivre sur le derme complet. d et e. Myélocèle ou spina « plan», vues sagittale (d) et axiale (e). La « placode » nerveuse est au même 
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Fig. 10.4 Suite. niveau que la peau. C'est une variante de la dysraphie ouverte (spina bifida aperta) mais il n'y a pas de dilatation kystique de 
l'espace sous-arachnoidien. Le terme de rachischizis est parfois utilisé par certains auteurs (mais c'est une erreur et une source de confusion). 
Il n'y a pas de hernie nerveuse faisant relief et il existe même parfois une dépression en cupule. Le spina plan est nettement moins fréquent 
que la forme kystique, mais, à elles deux, ces malformations représentent 90 % des dysraphies dépistables in utero. f et g. Méningocèle, vues 
sagittale (f) et axiale (g). Ici, méningocèle postérieure. C'est une dysraphie ectoméningée qui conduit à la formation d'une hernie de la dure- 
mère (—) et de l'arachnoïde à travers un défaut de la fusion des arcs postérieurs. Elle représente 10 à 15 % des dysraphies spinales kystiques. La 
couverture cutanée peut être normale où amincie, sans derme profond. La moelle et les racines normales sont habituellement en place. On peut 
observer un déplacement et une ascension du cordon médullaire dans la hernie, ce qui est parfois décrit à tort comme une myéloméningocèle. 
h. Spina bifida occulta (dysraphisme spinal fermé), vue transversale. Les méninges sont normales et seul manque l'arc vertébral postérieur. Le 
revêtement cutané est intact mais il peut être marqué par une touffe de poils, une fossette (—), un sinus dermique, un angiome. Cette forme 
représenterait moins de 10 % des dysraphies, mais la fréquence est difficile à apprécier car le diagnostic est fait à un âge très variable selon les 
manifestations cliniques, et assez rarement avant la naissance (et peut aussi rester «occulta» pendant toute la vie). i et j. Myélocystocèle. Vues 
sagittale (f) et axiale (j). Rare, étiologie inconnue. En i, dilatation kystique du canal épendymaire distal (ventricule terminal) avec hydromyélie 
sus-jacente. Le kyste provoque souvent une méningocèle d'où l'aspect de «kyste dans le kyste » (myélocystocèle dans la méningocèle). En j, 
Le kyste médullaire (+) entraîne une fixation basse de la moelle ainsi qu'une déhiscence de l'arc postérieur. Le revêtement cutanéo-adipeux est 
normal. On parle aussi de syringohydromyélie. k et I. Myéloschisis dorsal limité. Vues sagittales. En k, forme non sacculaire avec la moelle (1) 
et la tige fibroneuronale (2); en I, forme sacculaire dite «tige dôme » avec moelle (1), tige fibroneuronale (2), méningocéle et LCS (3). m, n, o et 
p. Lipomes intrarachidiens ou spina lipomes. Vues sagittales et axiales. En m et n, myélolipome ou lipomyélocèle : le tube et la plaque neurale 
demeurent à l'intérieur du canal spinal. En o et p, lipomyéloméningocele : l'expansion des espaces sous-arachnoidiens pousse la plaque neurale en 
dehors du canal rachidien (=>). q. Kyste neurentérique ou neuro-entoblastique (exemple de notochordodysraphie). Vue axiale. Kyste intradural (1) 
extramédullaire d'origine entoblastique. Communication (fistule) avec l'appareil digestif a travers une fente vertébrale (2) réalisant un rachischisis 
antérieur. Source : fig. 10.4b à 9, i et k ap de Dubron C, D'Hont A, Soto Ares G. Imagerie des malformations médullaires. Encycl Méd Chir (Elsevier, 
Paris). Radiologie et imagerie médicale-musculosquelettique-neurologique-maxillofaciale, 31-673-A-15. 2018 : 19 p. 
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Fig. 10.5 Dysraphies spinales ouvertes, aspects cliniques. a. Volumineuse myéloméningocèle lombaire : au centre, le tube neural ouvert 
(rouge sombre) est repoussé par la pression du LCS. Il est recouvert d'une fine couche de pseudo-épithélium épendymaire ou d'épiblaste non 
différencié. En périphérie, on trouve un épiderme fin et plissé, directement sur la hernie méningée (arachnoïde), sans derme. Au-delà, léger sillon 
marquant la zone de jonction où se fait la fusion du derme de surface et de la dure-mère venant des bords du canal rachidien ouvert. b. Myélo- 
méningocèle avec hernie liquidienne moins marquée (par affaissement). Au centre, la ligne verticale sombre correspond au canal épendymaire 
non fermé, entre les deux cordons nerveux de la moelle ouverte «comme un livre ». Plus en dehors, les deux bandes plus claires de l'arachnoïde 
largement ouverte, puis la zone de zone de jonction. Le tissu nerveux exposé, entouré par l'arachnoïde, forme la plaque neurale (ou placode). 
Au-delà de la plaque, on trouve une fine couverture d'épiderme plissé sur la hernie méningée (dure-mère) puis un derme complet avec du tissu 
sous-cutané (voir aussi fig. 10.18f). c. Myélocéle ou spina «plan ». La lésion se dessine en creux entre les crêtes des lames latérales écartées (mais 
tenir compte de l'affaissement post mortem de la hernie). d. Spina bifida minime. Au premier examen, on évoque un angiome, mais il s'agit en 
réalité d'une myéloméningocèle lombaire basse avec une ouverture médullaire de petite surface (=), avec un retentissement cérébral important et 
une microcéphalie ayant conduit au diagnostic. 


s'attache en périphérie à la zone dite «de jonction ». C'est 
la zone où se fait la fusion du derme et de la dure-mère 
ouverte fixée au canal rachidien osseux. Sous la moelle 
exposée (anatomiquement en avant) se trouve l'espace 
sous-arachnoïdien et le liquide cérébrospinal (LCS) 


Sur le plan anatomique, on retrouve le plus souvent une 
myéloméningocèle qui représente environ les trois quarts 
des dysraphies spinales et plus de 90 % des dysraphies spi- 
nales ouvertes (fig. 10.4b et c et 10.5a et b, et voir plus loin 
fig. 10.18f) : 


la plaque neurale reste ouverte, sans couverture ménin- 
gée, ce qui définit le myéloschisis. On dit aussi que la 
moelle est «exposée », sous-entendu exposée à l'air ou 
au liquide amniotique. La partie médiane est constituée 
par le cordon médullaire ouvert par sa face postérieure 
et se présentant sous la forme de deux bandes tissulaires 
séparées par un fin sillon correspondant au fond du canal 
épendymaire. À ce niveau, le tissu nerveux est seulement 
recouvert par le pseudo-épithélium épendymaire qui ne 
constitue pas une réelle protection. Le cordon ouvert se 
poursuit latéralement par une toile arachnoidienne qui 


en expansion faisant « bomber» le cordon médullaire 
comme un ballon de baudruche (balloon). Le tissu ner- 
veux exposé, entouré par l'arachnoide, forme la plaque 
neurale (ou placode). Entre la plaque et la peau, il existe 
souvent une transition avec une zone d'épiderme fin 
avant d'arriver au derme complet. Une épithélialisation 
partielle, finement plissée, est également souvent pré- 
sente, dans la partie supérieure ou inférieure du défect, 
car un épiderme indifférencié (dérivé de l'ectoblaste) 
peut persister. Mais le derme lui-même est absent car il 
est directement induit par le tube neural; 


= in utero, la plaque neurale est donc soulevée par la pression 
du LCS de l'espace sous-arachnoidien ce qui entraîne une 
hernie méningée - donc une méningocèle - dont le toit 
est formé en partie par la plaque neurale étirée (fig. 10.5a). 

Cette hernie contient les racines nerveuses qui se sont 

développées normalement à partir des bords de la plaque 

neurale, même en l'absence de fermeture. Après expulsion 
par interruption médicale de grossesse (IMG), la pression 
diminue dans la hernie qui s'affaisse et prend un aspect 
plissé surtout dans les zones finement épidermisées ; 

= en résumé, pour simplifier : myéloméningocèle = myélo- 
schisis + méningocèle. 

Pour des raisons inconnues, la hernie liquidienne est par- 
fois absente et la plaque neurale reste au même niveau que 
l'ouverture rachidienne, sans protrusion ni bombement, 
et parfois même avec une cavité en cupule (fig. 10.4d et e 
et 10.5c). Il s'agit de la myélocèle qui est aussi appelée spina 
plan. Certains auteurs utilisent aussi le terme de rachischisis, 
mais c'est ambigu et source de confusion avec d'autres dysra- 
phies. En l'absence de hernie nerveuse faisant saillie dorsale, 
on conçoit aisément que le diagnostic soit plus difficile. 

Il existe des formes rares d'hémimyélocèle et d'hémi- 
myéloméningocèle, le plus souvent reconnues en postnatal, 
associant une fente et une bifidité de la notochorde avec un 
défaut de neurulation induit par l'une des deux hémichordes. 

Les perturbations de la neurulation secondaire sont plus 
rares, mais parfois très complexes quand elles s'intriquent 
avec celles de la neurulation primaire : 
= la non-régression caudale est rare et se traduit par la per- 

sistance de l'appendice caudal au-delà du 1“ trimestre. 

Quelques cas ont été décrits en échographie (fig. 10.6) et 

une régression tardive peut encore être notée au 2° tri- 

mestre, laissant place à un sinus pilonidal sacré. Chez le 
nouveau-né, la persistance de l'appendice caudal peut 
se caractériser par une simple tuméfaction de la région 
lombosacrée mais aussi, dans les formes majeures, par 
une véritable queue humaine (human tail) comportant 
du tissu mésenchymateux (tissu musculaire, conjonctif, 
nerveux, vasculaire et cutané) mais pas de tissu osseux, 





Fig. 10.6 Appendice caudal. Tuméfaction (—) de la région lombo- 
sacrée au début du 2° trimestre. Le foetus présentait aussi d'autres 
malformations : dysmorphie craniofaciale, anomalies des extrémités, 
arthrogrypose des membres supérieurs, hypoplasie vermienne. 


Chapitre 10. Pathologie du rachis 497 


cartilagineux ou médullaire. L'association avec d'autres 

anomalies foetales (spina bifida, fente labiale, pieds bots, 

syndactylies) est retrouvée dans 20 % des cas; 

= la myélocystocèle terminale (fig. 10.4i et j) est un accident 
rare de la neurulation secondaire et siège donc au niveau 
lombosacré, mais une anomalie de la neurulation primaire 
peut s'y associer. Lors de la neurulation secondaire, le cor- 
don mésoblastique de l'éminence caudale se creuse d'un 
canal et devrait s'unir au bas du tube neural pour former 
la partie inférieure de la moelle et du rachis, en se raccor- 
dant au canal épendymaire : l'échec de ce «branchement » 
bloque l'évacuation du LCS vers le haut et entraîne une 
dilatation kystique du ventricule terminal. La poussée du 
kyste empêche la fermeture de l'arc osseux postérieur mais 
respecte le développement dermique. Le kyste entraîne un 
élargissement du canal rachidien et de l'espace sous-arach- 
noidien formant une méningocèle qui fait saillie sous la 
peau à travers l'ouverture de l'arc osseux postérieur : 

— la myélocystocèle terminale peut s'associer (entraîner) 
à un Chiari II ou à un syndrome de régression caudale, 
plus ou moins complet (voir ci-dessus). Logiquement 
et mécaniquement, il existe ou existera un syndrome 
de la moelle fixée : fixation par le volume du kyste ou 
par des adhérences, 

— à un degré moindre, un ventricule terminal de grande 
taille (quelques millimètres de diamètre) est retrouvé 
chez certains nouveau-nés : c'est le ventriculus termi- 
nalis qui est une variante normale plutôt qu'une mal- 
formation (N.B. : il en va différemment chez l'adulte 
où la dilatation du ventricule terminal peut entraîner 
des problèmes neurologiques et sphinctériens) ; 

= Le myéloschisis dorsal limité (MDL), ou limited dorsal 

myéloschisis (LDM), correspond à une erreur très loca- 
lisée à la fin de la neurulation primaire (fig. 10.4k et 1). 
Comme souvent, la malformation découle d'un probleme 
de migration cellulaire : les cellules mésoblastiques n'ont 
pas bien migré en arrière du tube neural, l'épiblaste (ecto- 
derme) et le tube neural ne se sont pas séparés et sont 
restés ponctuellement accolés, l'arc postérieur présente 
une petite déhiscence. Cet accolement entre le neurecto- 
derme (future moelle) et le derme dorsal peut évoluer de 
plusieurs façons : il peut s'étirer en donnant une simple 
tige fibroneuronale tendue entre la moelle et la sous- 
peau (c'est la forme non sacculaire), ou bien il s'y forme 
une poche liquidienne (contenant du LCS) qui pousse a 
travers la déhiscence postérieure et vient bomber sous 
la peau formant, selon les cas, une méningocèle ou une 
petite myélocystocele (ce sont les formes sacculaires). Ces 
dernières sont reliées à la moelle par un collet herniaire et 
une tige fibroneurale. La cavité épendymaire est souvent 
dilatée (hydromyélie). Il n'y a habituellement pas d'ano- 
malie céphalique associée mais la moelle est évidemment 
fixée par la tige fibreuse. 


Étape n°3 

Le tube neural fermé s'entoure de mésenchyme et se 
sépare de sa couverture ectoblastique. Il est l'inducteur de 
la différenciation de ce mésenchyme en «endoméninges » 
(pie-mère et arachnoïde), «ectoméninges » (dure-mère, 
arcs vertébraux et voûte crânienne) et derme (qui induit 
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lui-même la transformation de l'ectoblaste en épiderme). 
Toute la fermeture postérieure du canal rachidien dépend 
de ce mécanisme. De méme, la formation du chondrocrane 
dépend de ces phénomènes d'induction autour des vésicules 
cérébrales, le cerveau déterminant le volume et la forme de 
son enveloppe et non l'inverse. 

Par ailleurs, à la fin de l'embryogenèse, le tube neural - 
future moelle épinière - a naturellement la même longueur 
que les enveloppes mésenchymateuses qu'il a induites, 
méninges et rachis. La croissance ultérieure va être beau- 
coup plus rapide pour le «contenant» rachidien que pour 
la moelle : le cône terminal va subir une lente ascension 
relative jusqu'aux premiers mois de vie, le faisant passer du 
niveau coccygien au niveau lombaire (L2). Parallèlement, les 
racines nerveuses qui naissaient perpendiculairement, vont 
être tirées vers le haut et se verticaliser en formant vers le bas 
la queue de cheval. 

Dysraphies de l'étape n° 3. À cette étape, un défaut du 
mécanisme d'induction peut avoir des conséquences très 
polymorphes, mais elles ne concerneront que les éléments 
de la couverture postérieure induits par le tube neural alors 
que la fermeture du tube lui-même est déjà acquise. Il s'agit 
donc de dysraphies spinales fermées (DSF) puisque le tube 
neural n'est pas directement exposé : 
= la forme la plus typique est la dysraphie dite ectoménin- 

gée (dure-mère et arc osseux postérieur) qui conduit à 

la formation d'une hernie méningée à travers un défect 

de l'arc vertébral postérieur : c'est la méningocèle. De 
mécanisme incertain, cette malformation est rare et 
ne représenterait que 10 à 15 % des dysraphies spinales 
kystiques (de l'ordre de 1 cas pour 10000 naissances). La 
hernie est limitée par la dure-mère et ne contient que du 

LCS. La moelle est en place et elle est normale (il n'y a 

pas de placode neurale), mais elle est parfois attachée au 

collet de la méningocèle. Les racines nerveuses sont nor- 
males et peuvent parfois flotter dans la poche (fig. 10.4f 
et g). Une peau complète recouvre la méningocèle, mais 

il existe assez souvent des signes cutanés de dysraphisme 

(voir plus bas). Il y a peu de malformations cérébrales 

associées et le pronostic neurologique peut être bon 

(après chirurgie pour traiter la hernie et libérer la moelle 

fixée). Sur le plan nosologique, la méningocele et la myé- 

loméningocèle font partie des formes kystiques ou spina 
bifida cystica ; 

= la dysraphie purement osseuse réalise un spina bifida 

occulta (caché) qui porte bien son nom car il passe sou- 
vent inaperçu. Il siège généralement au niveau lombo- 
sacré. Les méninges sont normales et seul manque l'arc 
vertébral postérieur (fig. 10.4h). On le classera dans les 
dysraphismes fermés sans masse sous-cutanée (tableau 
10.1) et ce type de dysraphie, sous forme isolée, concerne 
environ 5 % de la population. Cliniquement, l'anomalie est 
asymptomatique mais peut provoquer, avec la croissance, 
un syndrome de la moelle fixée. Le revêtement cutané est 
intact mais souvent modifié par diverses anomalies qui 
constituent les signes cutanés de dysraphisme : 

- une simple fossette, dépression plus ou moins 

profonde, 

— une hypertrichose localisée (touffe de poils), 

— une aplasie cutanée (voir ci-dessous), 


— une pigmentation anormale, 

— une lésion angiomateuse (hémangiome, angiome plan, 
télangiectasies), avec toutes les variantes en couleurs et 
en épaisseur, 

— un sinus dermique (voir ci-dessous), 

— unappendice caudal persistant (voir plus haut) qui fait 
aussi partie de ces signes cutanés; 

= la dysraphie la plus superficielle se traduit par une simple 
aplasie cutanée, sans traduction anténatale. Cette aplasie 
est rare au niveau dorsal, surtout fréquente a l'extrémité 
céphalique (cuir chevelu) avec des aspects variables entre 
la zone ulcérée fibrineuse et la cicatrice stabilisée; 

= une séparation imparfaite entre le tube neural et l'ecto- 
blaste peut laisser localement des reliquats de commu- 
nication entre la peau et le névraxe : ce sont les sinus 
dermiques qui peuvent prendre la forme de fistules 
plus ou moins completes ou de kystes (voir plus loin 
fig. 10.14g). Par leur mécanisme, ces anomalies mineures 
sont a rapprocher des MDL (voir plus haut) ; 

= les lipomes intrarachidiens ou spina lipomes (fig. 10.4m 
ap): 

— ils constituent un groupe de dysraphies fermées diffi- 
ciles a classer - parfois avec les spina bifida occulta - et 
caractérisées par la présence d'une masse graisseuse 
sous-cutanée réalisant une tumeur bénigne d'évolu- 
tion très lente, 

— ils siègent surtout au niveau la moelle lombosacrée ou 
du cône terminal, 

- ces dysraphies résultent d'erreurs complexes du 
mécanisme d'induction par la notochorde, mais il 
est difficile de situer ces erreurs à une étape précise : 
on suppose quil se produit une dissociation locali- 
sée entre l'ectoderme et la plaque neurale pendant la 
formation du tube. Le mésoderme s'insinue dans la 
fissure, ce qui l'amène à s'intégrer ensuite au tube neu- 
ral. Ce mésoderme se différencierait ensuite en tissu 
graisseux, le lipome, bloquant la fermeture complète 
du tube neural qui reste à l'état de plaque ou placode 
neurale (la graisse bloque la fermeture Éclair ou se 
coince dedans, mais il n'y a pas d'exposition ni de 
lésion de la plaque). L'interposition graisseuse va aussi 
empêcher l'induction de l'arc postérieur ce qui crée 
un défect méningé, osseux et sous-cutané. Le lipome 
pousse vers la surface, s'étend sous la peau et forme un 
pont graisseux entre la face postérieure de la plaque 
(ou du tube neural) et le tissu sous-cutané, souvent de 
façon asymétrique, 

— anatomiquement, on parle de myélolipome ou lipo- 
myélocèle si seul le lipome est extériorisé hors du 
canal rachidien (fig. 10.4m et n). Si la moelle est égale- 
ment poussée vers l'extérieur par une expansion sous- 
arachnoïdienne (c'est-à-dire une méningocèle), il 
s agit d'une lipomyéloméningocèle, moins fréquente 
que la précédente (fig. 10.40 et p), 

— le pronostic dépend de la fixation médullaire basse 
et des difficultés du traitement chirurgical (résec- 
tion du lipome, libération médullaire et plastie de la 
dure-mère) ; 

= la malformation de Chiari type II résulte également 
d'un défaut d'induction et elle est à l'origine des anoma- 


lies cérébrales presque constamment associées aux spina 
bifida ouverts, quelle que soit leur forme ou leur éten- 
due. Cette séquence malformative est caractérisée par 
une position anormalement basse du rhombencéphale 
(cervelet surtout, mais aussi bulbe et pont) qui tend à 
s'engager dans le trou occipital. On pense que l'ouverture 
anormale du tube neural et la fuite de LCS entraînent 
une dilatation insuffisante de la vésicule rhombencépha- 
lique, ce qui perturberait l'induction du mésenchyme 
avoisinant, aboutissant à une fosse cérébrale postérieure 
trop petite. La malformation de Chiari II résulterait alors 
de la croissance normale du rhombencéphale dans une 
fosse cérébrale postérieure anormale, trop étroite, forçant 
l'issue de certains éléments vers le bas dans le trou occi- 
pital et vers le haut dans l'ouverture de la tente du cerve- 
let. Le segment supérieur de la moelle étant fixé à l'atlas 
par le ligament dentelé, le tronc cérébral (ici le bulbe) 
poussé vers le bas se replie derrière la moelle cervicale, 
accompagné par le 4 ventricule (V4) et le vermis qui 
l'un et l'autre se retrouvent dans le plan du trou occipital. 
Vers le haut, la hernie cérébelleuse dans le foramen de la 
tente vient écraser l'aqueduc de Sylvius. Latéralement, le 
cervelet déborde de part et d'autre du tronc cérébral en 
imprimant à la face postérieure des rochers une concavité 
postérieure. La tente du cervelet peut être insérée plus 
ou moins bas, à proximité du trou occipital. Le foramen 
de la tente et le trou occipital peuvent être très larges. La 
présence d'une malformation de Chiari II aggrave le pro- 
nostic neurologique. 


Remarque 1 : un petit probleme 
de «genre» 


Un ou une méningocèle ? Sur le plan médical, on peut utili- 
ser le masculin ou le féminin. Pour le Wiktionnaire, «l'usage 
hésite ». Cependant, le suffixe grec -cèle signifie «hernie de... » 
et compose des mots féminins. Comme au chapitre 13 pour 
l'omphalocèle, nous utiliserons donc le féminin. Mêmes hésita- 
tions avec «le» spina bifida où l'épine, la spina, serait plutôt du 
genre féminin. Quant au schisis, c'est une fente constamment et 
mystérieusement attribuée au masculin. 


Remarque 2 : le meningocele manqué 


Pour les Anglo-Saxons, le meningocele manqué (en français 
dans le texte pour le «manqué ») est un terme « ombrelle » 
recouvrant diverses malformations comportant des adhérences 
postérieures entre la moelle et la dure-mère. Ces adhérences 
fibreuses peuvent contenir du tissu nerveux et on a historique- 
ment évoqué un processus malformatif qui se serait interrompu. 
Ce terme est actuellement beaucoup moins utilisé car la classi- 
fication des dysraphismes s'est précisée. En pratique, cela cor- 
respond soit, très largement, au syndrome de la moelle fixée qui 
peut compliquer plusieurs formes de dysraphismes (voir aussi : 
méningocèle, spinalipome ou myélocystocèle), soit plus stricte- 
ment au myéloschisis dorsal limité avec sa tige fibroneuronale 
(voir ci-dessus). 


Sémiologie échographique 
La visualisation échographique des vertèbres (voir aussi 
chapitre 6, Echographie du rachis foetal) dépend largement 
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de leur ossification mais pas exclusivement et cela constitue 

une différence notable avec la radiographie classique. Cette 

ossification est de type enchondral (en partant de l'intérieur 

du tissu cartilagineux), elle commence au 3° mois pour le 

corps vertébral et aux 4°-5° mois pour l'arc postérieur. Cette 

ossification ne se fait pas au même rythme selon qu'on l'étu- 

die sur le plan histologique, radiologique ou échographique. 

De ce point de vue, l'échographie a plusieurs spécificités : 

= elle voit la zone calcifiée, mais aussi le cartilage et les tis- 
sus mous du voisinage ; 

= elle est donc logiquement en avance sur la radiologie 
classique pour la visualisation d'un os en formation; 

= mais la production de l'image est très aléatoire - autre 
différence avec la radiologie conventionnelle - car elle 
dépend de la position de la structure (mouvements 
foetaux, atténuation du faisceau ultrasonore) et de l'opé- 
rateur (réglages et manipulation). 

L'arc vertébral postérieur illustre parfaitement cette 
variabilité qui dépend autant du développement du centre 
d'ossification latéral que des conditions d'examen. L'écho- 
graphie peut parfois visualiser l'arc bien avant la radiogra- 
phie, mais il y a une énorme différence entre l'image de cet 
arc postérieur étudié en haute fréquence, sur un dos foetal 
antérieur, chez une femme mince (où l'on retrouve quasi- 
ment les conditions de l'examen de nouveau-né) et celle de 
cette même structure dans un dos postérieur, lointain, avec 
surcharge pondérale maternelle. Ici, le «parfois » est impor- 
tant! L'âge de la grossesse est un dernier paramètre jouant 
sur l'ossification et la performance diagnostique. 

L'ouverture de la colonne vertébrale au niveau de l'arc 
vertébral postérieur est l'élément essentiel du diagnostic 
échographique des dysraphismes. La présence ou l'absence 
d'un «sac herniaire», son contenu, l'aspect du revêtement 
dorsal, l'existence ou non de malformations associées per- 
mettent de distinguer les différentes formes anatomocli- 
niques. Mais surtout, l'échographie «moderne » accorde 
une place importante aux signes indirects cérébraux, pour le 
dépistage et le diagnostic, permettant de «trouver une ano- 
malie des fesses (bottom) en regardant dans la tête »! 

Pratiquement, le rachis foetal peut être étudié selon les 
trois plans de coupe décrits classiquement (sagittal, transver- 
sal ou axial, et frontal) du cou au sacrum (voir en particulier, 
au chapitre 6, les fig. 6.53 à 6.55). L'examen échographique 
doit comporter au moins deux de ces plans. Le plus souvent 
l'utilisation conjointe des plans transversaux et sagittaux est 
suffisante pour le dépistage. Sur un fœtus en présentation 
du siège, notamment en cas de dos postérieur, la visualisa- 
tion de l'extrémité caudale du rachis et de ses plans cutanés 
superficiels peut être difficile. L'utilisation de la voie endo- 
vaginale permet parfois une visualisation plus aisée au bas 
de la colonne. 

Comme souligné plus haut, la position fœtale ajoute un 
élément aléatoire à ce dépistage. Le rachis et son revête- 
ment postérieur peuvent être cachés parce qu'ils sont trop 
loin, derrière le fœtus ou, au contraire, trop près, accolé et 
confondu avec la paroi utérine. Une mobilisation douce, 
guidée par la sonde et l'image, peut être utile, ou un peu de 
patience. 

Le mode 3D-4D (fig. 10.7 et voir fig. 6.56) peut être inté- 
ressant pour le dépistage, mais il n'est pas indispensable 
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Fig. 10.7 Ouverture et désaxation rachidienne en mode volumique. a, b. Spina bifida ouvert en mode volumique (myéloméningocèle) : en a, 
en mode surface, le «kyste » méningé; en b, en mode osseux, la désorganisation du rachis lombaire (—) est évidente, son analyse l'est beaucoup 
moins sur cette seule acquisition. c, d, e. 25 SA. Coupe sagittale du rachis lombosacré (c) qui montre une évidente anomalie à type de désaxation 
et d'ouverture rachidiennes (—) mais que l'on ne peut vraiment analyser finement. L'étude en mode volumique osseux (d) et en mode surface (e) 


permet de palier correctement cette insuffisance. 


et, faute d'expérience, il peut requérir plus de temps que le 
mode 2D. En effet, il faut naviguer entre différents modes 
comme le rendu de surface, la coupe épaisse, le volume 
osseux ou le «multiplan » pour tirer tout le profit de cette 
technologie. De plus, il ne permet pas vraiment de compen- 
ser une position défavorable (pour une bonne image 3D, il 
faut d'abord une bonne image 2D). En revanche, quand le 
diagnostic est fait, le mode volumique permet une vision 
globale de la lésion et de son étendue (mais cela change rare- 
ment l'issue finale de ce diagnostic). 

Le diagnostic repose sur la recherche de signes échogra- 
phiques directs et indirects, ces derniers pouvant étre identi- 
fiés préalablement a l'étude du rachis lors de l'étude du pôle 
céphalique : ceci conduit alors à un examen orienté et plus 
attentif du rachis, notamment pour les dysraphies ouvertes 
non kystiques (myélocèle ou myéloschisis). 


Le diagnostic échographique du spina bifida est habituelle- 
ment posé au 2° trimestre de la grossesse. Un spina bifida 
étendu et kystique, surtout s'il est associé à une déformation 
rachidienne peut aussi être diagnostiqué dès le 1° trimestre 
lors de l'échographie de dépistage. 


Ces formes kystiques représentent plus de 90 % des cas, 
avec une composante liquidienne plus ou moins importante 
et saillante, correspondant le plus souvent à une myélo- 
méningocèle, plus rarement à une méningocele. L'atteinte 
osseuse sera située le plus exactement possible (au mieux 
sur une coupe transversale) en repérant sa hauteur ainsi que 
le nombre et le niveau des vertèbres atteintes. Par ordre de 
fréquence, l'atteinte est lombosacrée dans 80 % des cas, tho- 
racolombaire dans 10 %, thoracique dans 7 % et cervicale 
dans 3 %. Au 2° trimestre de la grossesse, les repères échogra- 
phiques de la colonne fœtale sont les suivants : le corps ver- 
tébral de la 11° vertèbre thoracique (T11) est situé au niveau 
du pôle supérieur du rein, celui de la 12° vertèbre thoracique 
(T12) est au niveau de la dernière côte et celui de la 1" ver- 
tèbre sacrée (S1) correspond au sommet des ailes iliaques. 


Formes classiques de dysraphie spinale 


En coupes sagittales et parasagittales (fig. 10.8, 10.9 
et 10.10), on peut rencontrer et analyser : 
une rupture de la continuité du revêtement cutané et des 
parties molles sous-jacentes, caractéristique de la myé- 
locèle (fig. 10.4d et e) : elle est parfois évidente quand 
on suit la ligne de surface du dos, en basculant la coupe 
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Fig. 10.8 Méningocèles, coupes sagittales et parasagittales. a. Diagnostic précoce (15 SA) de spina bifida dans un contexte polymalformatif 
(triploïdie). Dans le bas du dos, on note une discrète tuméfaction anéchogéne bombant légèrement en arrière (=). Le rachis (R) ne peut être suivi 
complètement jusqu'au sacrum. b. 24 SA. Coupe sagittale du rachis. Tumeur anéchogéne à paroi nette appendue à la partie basse du rachis. 
L'ouverture débute au niveau S1 et s'étend vers le bas sur toutes les vertèbres sacrées (+). L'absence de travées internes ou d'épaississement parié- 
tal est en faveur d'une méningocèle que pourrait seulement affirmer la présence d'un cône terminal en place (non visible sur ce cliché). À noter 
que la partie haute de la méningocéle (—) est nettement au-dessus de l'ouverture rachidienne. c. Méningocèle (=) qui semble « pure», très basse 
sur le sacrum, sans défect osseux important. Il est difficile de différencier cette méningocèle distale d'un tératome sacrococcygien à composante 
liquidienne pure. 


de part et d'autre de l'axe spinal, et quand les conditions 
d'examen sont bonnes. Mais, en pratique quotidienne 
de dépistage, c'est souvent une forme discrète et difficile 
à identifier. Les signes indirects prennent ici toute leur 
valeur. De plus, la surface postérieure peut être dissimu- 
lée si le dos appuie sur la paroi utérine; 

une hernie méningée qui est l'élément le plus fréquent et 
le plus caractéristique : remplie de LCS, elle forme une 
poche pseudo-kystique faisant saillie en arrière du rachis 
et se repère assez facilement, mais on peut la manquer en 
raison de la position du fœtus, si elle est très petite ou, 
paradoxalement, très grande et alors confondue avec une 
citerne de liquide amniotique ; 

le contenu de la hernie : il est purement liquidien dans 
la relativement rare méningocèle où la moelle n'est pas 
déplacée (fig. 10.4f et g) et le cône terminal en place. 
Mais, beaucoup plus souvent, la hernie correspond à une 
myéloméningocèle, de volume variable, caractérisée par 
la présence de travées nerveuses plus ou moins épaisses, 


échogènes, tendues de façon linéaire entre le fond et la 
surface, ou distribuées de manière anarchique dans la 
hernie. Ces travées ou pseudo-cloisons correspondent 
aux racines nerveuses qui naissent de la face ventrale de 
la placode (fig. 10.4b et c). Dans la myéloméningocèle, le 
cône terminal est inexistant ; 

la paroi de la hernie : elle est souvent fine et cela ne pré- 
juge pas de sa nature histologique (méninge, plaque neu- 
rale, derme, épiderme). Elle est d'autant plus fine que la 
hernie est volumineuse car soumise à une forte pression 
interne. Les épaississements, internes ou externes, et les 
gros plis évoquent clairement la présence d'une plaque 
neurale (et donc une myéloméningocèle), mais a contra- 
rio la placode neurale est parfois trés étirée et assez fine. 
Enfin, la présence et la qualité d'un revêtement cutané 
sont quasiment impossibles à préciser ; 

les lames vertébrales sont hypoplasiques et doublement 
déplacées : elles sont fortement écartées de la ligne 
médiane et redressées de façon plus ou moins régulière, 
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Fig. 10.9 Myéloméningocèles, coupes sagittales et parasagittales. a. Myéloméningocéle (—) : diagnostic précoce a 14 SA. b. 18 SA. Coupe 
longitudinale du rachis lombosacré confirmant l'existence d'une myéloméningocéle (—). c. 23 SA. Coupe longitudinale du rachis. Myéloménin- 
gocèle débutant au niveau L3 et s'étendant jusqu'à l'extrémité sacrée, évoquée devant le contenu hétérogène, la paroi épaisse et les contours 
irréguliers de la tuméfaction. d. Myéloméningocèle à 24 SA (=>) : interruption de la ligne des lames latérales au niveau lombaire, hernie à paroi 
épaisse grossièrement plissée et contenu échogène. e. 22 SA. Coupe sagittale du rachis montrant une myéloméningocèle sacrée (—). f. Myélomé- 
ningocèle étendue, à contenu complexe et paroi épaisse, associée dans cette observation à une exstrophie cloacale. L'aspect de kyste dans le kyste 
est cependant évocateur d'une myélocystocèle terminale qui se prolonge vers le haut par une hydromyélie. g. 23 SA. Coupe sagittale du rachis 
lombosacré. Il existe une ouverture de l'arc vertébral postérieur en regard de la 1 vertèbre sacrée (S1). Les racines nerveuses (—) se continuent à 
la périphérie interne du sac herniaire (+) dont le contenu formé de LCS est anéchogène. Les parois sacculaires sont épaisses et on voit que le dôme 
de la dysraphie kystique se situe deux vertèbres au-dessus (soit au niveau de la 4° vertèbre lombaire) de l'ouverture réelle. Bien que l'aspect soit 
évocateur d'une méningocèle, l'absence de cône terminal permet de suspecter plus volontiers une myéloméningocèle, ce qui est confirmé par 
l'examen foetopathologique qui retrouve des placodes nerveuses au sein de la dysraphie. 
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Fig. 10.10 Myélocèles, coupes sagittales et parasagittales. a. 21 SA. Disparition des lames latérales, aspect de « plaque nerveuse » épaisse 
avec une hernie liquidienne très minime (—), correspondant assez bien a un spina plan. Dans la hernie, quelques échos des racines nerveuses. 
b. Autre aspect de myélocèle, légèrement saillant mais non kystique (—), qui démarre vers L4. c. Autre aspect de myélocèle lombosacrée à 27 SA, 
avec ouverture nette (=) du canal rachidien et léger soulèvement liquidien de la plaque neurale. d et e. 24 SA. En d, perte de la continuité cuta- 
née (—) en regard de la région sacrée; pas de tuméfaction visible mais suspicion d'ouverture rachidienne. En e, on ne retrouve pas de cône terminal 
et on voit que la moelle (—) est attirée vers la zone suspecte, ce qui est en faveur d'une myélocèle. 


perdant leur forme arquée. Sur la ligne médiane stricte, 
il n'y a pas d'image osseuse mais cela ne signifie rien car 
à cet endroit les apophyses épineuses ne sont pas visibles 
en l'absence d'ossification avant la naissance. En revanche, 
en coupe sagittale paramédiane, on note l'absence des 
centres d'ossification primitifs latéraux (= massif apo- 
physaires latéraux et début des lames vertébrales), soit par 
absence réelle, soit par écartement extrême. Il s'en suit une 
disparition du « pointillé» rachidien (abusivement dési- 


gné comme la «ligne des épineuses », alors qu'il s'agit de 
l'empilement des centres primitifs latéraux) sur une hau- 
teur variable et c'est souvent cette irrégularité de la ligne 
pointillée qui attire en premier l'attention ; 

une angulation rachidienne anormale qui perturbe la 
courbure harmonieuse habituelle : elle est fréquente dans 
les larges spina bifida, soit par déséquilibre de la statique 
vertébrale, soit par association avec une malformation 
des corps vertébraux. 
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En coupes transversales (fig. 10.11), on retrouve : 

= l'ouverture de l'arc vertébral postérieur avec écartement 
des massifs apophysaires et des lames, de façon plus ou 
moins symétrique, réalisant des aspects classiquement 
décrits en U, en V ou en cupule (spina plan), selon l'im- 
portance de l'aplasie osseuse et le degré de divergence des 
deux hémi-arcs postérieurs; 

= la présence de «cloisons » dans la hernie méningée en cas 
de myéloméningocèle ; 

= une interruption des plans superficiels en regard de l'ouver- 
ture de l'arc postérieur (myélocèle ou spina bifida plan) ; 

= le sac herniaire liquidien dans toutes les formes kystiques 
(myéloméningocèle et méningocèle). 
En coupes frontales (fig. 10.12), on peut observer : 

= un écartement des lames et des massifs apophysaires, 
responsable de la perte de parallélisme du «rail spinal », 
qui présente une déformation arciforme, comme deux 
parenthèses; 

= entre les «rails » parfois, l'affleurement de la placode ner- 
veuse qui forme une zone échogène oblongue ou une for- 
mation liquidienne allongée correspondant au collet de la 
hernie méningée; 

= en dehors du rachis, l'image liquidienne du sac méningé 
mobile avec le fœtus. 


En conclusion, la myéloméningocele est la forme la plus 
typique et de loin la plus fréquente des dysplasies spinales 
ouvertes. L'échographiste ne doit pas ignorer que son pro- 
nostic demeure particulièrement grave même après ferme- 
ture chirurgicale précoce dès la naissance : une mortalité 
de 20 % et, pour les survivants, des complications à type 
de paralysie des membres inférieurs ou des sphincters, et 
des complications cérébrales liées à l'hydrocéphalie et aux 
conséquences du Chiari II (voir tableau 10.1). C'est pour- 
quoi, après consultation «explicative » de neurochirurgie, la 
demande par les parents d'une interruption de grossesse est 
jugée recevable. 

Quant à la méningocèle, beaucoup plus rare, son pronos- 
tic neurologique est en général plus favorable après traite- 
ment chirurgical de la hernie. La moelle est parfois attachée 
par un tractus fibreux et une intervention de « défixation » 
médullaire peut être nécessaire pour prévenir les complica- 
tions qui viendraient avec la croissance : phénomènes d'éti- 
rements nerveux constituant le syndrome de la moelle fixée 
(voir plus bas). 


Formes particulières de dysraphie spinale 


Formes non kystiques : spina bifida plan ou myélocele 
Voir fig. 10.4d et e, 10.5c, 10.10, 10.12b à d. 

Les signes osseux (ouverture de l'arc postérieur sur le 
balayage transversal) et l'interruption de la ligne échogène 
des plans cutanés (balayage transversal et sagittal) sont 
souvent les éléments les plus discriminants du diagnostic. 
Il n'y a pas de hernie liquidienne, mais une plaque neurale 
plus ou moins nette au fond d'une cupule rachidienne. En 
coupe frontale, il n'y a pas de liquide entre la déformation 
arciforme des deux «rails» mais l'image échogène de la 
plaque neurale. En coupe sagittale, le revétement cutané fin 
et linéaire peut étre interrompu ou remplacé par la plaque 
neurale, épaissie et irrégulière. 


Spina lipome 
Voir fig. 10.4m a p et fig. 10.13. 

Le spina lipome (ou myélolipome) est habituellement 
classé dans les spina bifida occulta (et les DSF) car le revé- 
tement cutané est intact méme si la peau peut présenter des 
signes superficiels de dysraphisme (voir plus haut les signes 
cutanés de dysraphisme) ou des modifications d'épaisseur. 
Les lipomes rachidiens représenteraient entre 20 et 50 % des 
dysraphies fermées et la moitié des masses lombosacrées sous- 
cutanées, mais cette fréquence est difficile à évaluer selon que 
l'on inclut ou non les formes intradurales totalement occultes 
(chez l'enfant). En pratique, ils représentent une large majo- 
rité des DSF prises en charge en neurochirurgie pédiatrique 
(tableau 10.1), mais leur taux de dépistage anténatal est assez 
faible (10 %), en raison de l'absence de formation liquidienne. 

Cliniquement, on trouve habituellement une masse sous- 
cutanée molasse, médiane mais souvent asymétrique, au- 
dessus du sillon interfessier. Les déficits neurologiques sont 
habituellement absents chez le nouveau-né. 

Échographiquement, le lipome forme un amas échogène, 
homogène ou parfois kystique, souvent asymétrique, occu- 
pant la ligne médiane et s'étendant en profondeur vers le 
canal vertébral (voir plus haut). Une régression spontanée 
anténatale est possible. 

Le spina lipome est associé à : 
= presque toujours un spina bifida occulta (plus de 80 %) 

car il gêne la constitution de l'arc postérieur; 
= une agénésie sacrée dans 25 % des cas; 
= des hémivertèbres (environ 10 %); 
= des anomalies urogénitales ; 

a la triade de Currarino (voir plus loin) dans sa forme de 
lipome terminal. 

Anatomiquement (fig. 10.4m a p) et radiologiquement, 
on distingue deux formes de spina lipome, selon la position 
de la placode neurale qui est située sous le lipome (c'est-à- 
dire en avant du lipome) : 
= la placode n'est pas ou est peu déplacée, elle reste en 

profondeur et ne dépasse pas le niveau de l'ouverture du 

canal rachidien, on parle de lipomyélocèle ; 

= la plaque neurale peut être poussée vers le dehors par 
l'expansion de l'espace sous-arachnoidien ou tirée vers 
l'extérieur par la croissance du lipome, il s'agit d'une 
lipomyéloméningocele. 

Le spina lipome peut entrainer un déplacement du céne ter- 
minal, bien visible en échographie, si les conditions d'examen 
sont bonnes, et précisé par une IRM. La moelle est habituel- 
lement fixée en position basse par la lésion, ce qui va provo- 
quer une myélopathie chronique et un syndrome de la moelle 
fixée ou attachée (tethered cord syndrome). Le spina lipome 
est l'une des principales causes de ce syndrome qui associe 
cliniquement des déficits sensitifs et moteurs (marche), des 
douleurs, des troubles vésicosphinctériens et intestinaux, une 
atrophie musculaire et des déformations des pieds. L'explica- 
tion est mécanique : lors des mouvements normaux du rachis, 
il se produit une traction sur la moelle qui ne peut pas suivre 
et cela entraine des compressions et/ou des étirements du lit 
capillaire superficiel. Il en résulte des lésions anoxiques qui 
peuvent être irréversibles. 

Le traitement de ces lipomes rachidiens est neurochirurgical. 
Il consiste à « défixer » la moelle en réséquant le plus possible du 
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Fig. 10.11 Spina bifida, coupes transversales. a. Myéloméningocéle : ouverture de l'arc postérieur qui prend une forme typique en «V», la 
hernie méningée est un peu écrasée contre la paroi. b. 22 SA. Coupe transversale basse du rachis. Ouverture de l'arc vertébral postérieur. Tumeur 
hétérogène à paroi épaisse présentant l'aspect typique d'une myéloméningocéle : expansion modérée de l'espace sous-arachnoïdien (—) qui sou- 
lève la plaque neurale. c. 24 SA. Trois coupes transversales du rachis au niveau L2 (c1), L3 (c2) et L5 (c3). L'arc postérieur du rachis est correctement 
fermé en L2. Son ouverture est nette sur les clichés en L3 et L5 (—). La présence de larges travées échogènes dans la hernie est en faveur d'une 
myéloméningocèle. d. 18 SA. Coupes transversales au niveau de L5 et S1. L'aspect de l'arc postérieur L5 est normal. En revanche, on note au 
niveau S1, à partir d'une ouverture de l'arc postérieur (=), une hernie étalée paraissant bilobée à paroi épaisse (plaque neurale) et contenu anécho- 
gène correspondant à une myéloméningocèle (x). e. Myéloméningocèle thoracique. Ouverture de l'arc postérieur de deux vertèbres thoraciques 
laissant s'extérioriser une hernie au sein de laquelle on retrouve quelques travées échogènes. Il s'agit d'une myéloméningocèle (—). € : cœur. 
Source : fig. 10.11e de A.-S. Valat. 


lipome. Le pronostic neurocomportemental est habituellement 
bon avec une scolarité normale, mais les troubles sphinctériens 
et le déficit moteur peuvent rester handicapants. 


Spina bifida occulta 
Le spina bifida occulta (caché) concernerait environ 5 % de 
la population, mais cette affirmation est difficile à vérifier. Le 


défect osseux est souvent minime sur un seul arc postérieur, il 
n y a pas de hernie méningée ni de désaxation du rachis, il n'y 
a pas de masse dorsale sous-cutanée. Ces anomalies sont donc 
le plus souvent des découvertes postnatales et concernent 
plus les pédiatres que les obstétriciens. Le siège est souvent 
assez bas, volontiers sacré, ce qui explique aussi les difficultés 
de visualisation prénatale. Enfin, il n'y a habituellement pas 
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Fig. 10.12 Spina bifida, coupes frontales. a. 13 SA. Coupe frontale du rachis. Absence de vertèbres visibles en dessous de la 4° vertébre lom- 
baire (>). Tuméfaction hétérogène et cloisonnée de la région caudale correspondant à une myéloméningocéle (+). b. Entre les lames latérales, 
image de plaque neurale étalée (—). c. Les lames latérales © paraissent un peu écartées et la plaque neurale (—) affleure le dos. Absence de forma- 
tion kystique ou hétérogène à ce niveau. Il s'agit d'une méningocéle avec la hernie au-delà du plan de coupe. d. Ecartement des lames latérales (—) 
en région lombaire sur cette coupe frontale. La coupe sagittale (voir fig. 10.10b) montre qu'il s'agit d'une myélocèle. 





Fig. 10.13 Spina lipome. a, b, c. 24 SA. En a et b : coupes sagittales du rachis lombosacré. Il existe une large ouverture de l'arc postérieur. Le 
canal médullaire (=) est attiré vers une tuméfaction hétérogène sous-cutanée (>). L'aspect est en faveur d'une lipomyélocéle et on note que le 
lipome est souvent plus échogène que la graisse sous-cutanée. 
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Fig. 10.13 Suite. En c : Aspect du nouveau-né. d. Coupe sagittale du rachis lombosacré. Présence d'une masse (—) échogène et homogène 
débutant en regard des arcs postérieurs sacrés et bombant sous la peau. Le cône terminal n'est pas visible sur ce cliché ce qui ne permet pas 
d'écarter le diagnostic d'un simple lipome sous cutané qui serait purement «extra» neurologique. e. Coupe sagittale de rachis lombosacré. En 
regard de L5-S1, présence d'un repli cutané et d'une masse échogène (—) dont il est impossible de préciser sur cette coupe si celle-ci communique 
avec le canal rachidien (lipomyélocéle) ou si elle est purement «extra » neurologique (lipome). En surface, présence d'un tubercule dermique. f, 
g. Lipome spinal chez un nouveau-né. En f, le lipome s'individualise par une masse échogène (—) bas située. En g, un peu plus haut, on note 
une cavité syringomyélique (+). h, i. Moelle attachée basse (28 SA). En h, coupe sagittale du rachis. L'extrémité de la moelle épinière se situe au 
niveau de la 2°-3° vertèbre sacrée (—), alors qu'à cet âge de grossesse sa limite inférieure devrait normalement se situer au niveau de la 3° vertébre 
lombaire (L3). Il existe un défect rachidien débutant en S1-S2 prolongé par une petite structure anéchogène (<). Il semble s'agir d'une petite 
myéloméningocèle basse. En i, coupe transversale et parasagittale au niveau sacré. En centrant l'étude autour de la dysraphie (>), on trouve en 
regard une zone échogène des tissus mous (—). L'aspect général est donc évocateur d'une lipomyéloméningocéle sacrée. Source : fig. 10.13a ad 
de A.-S. Valat. 
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d'anomalie cérébrale pour attirer l'attention de l'échographiste. 
Le diagnostic postnatal est surtout évoqué en présence de 
signes cutanés de dysraphisme (voir plus haut) et parfois c'est 
une découverte radiologique tardive et fortuite. 

Un diagnostic prénatal est possible sous réserve d'une 
étude attentive de l'arc osseux et du revêtement postérieur 
avec des conditions techniques favorables (fig. 10.149). Un 
écartement modéré des centres d'ossification latéraux, la 
découverte d'une fossette ou d'un pertuis cutané, et surtout 
la disparition d'une lame vertébrale, en contraste avec les 
voisines, peuvent amener au diagnostic. 


Myélocystocèle 
La myélocystocèle est une forme rare de dysraphie et ne 
représente que 1 à 5 % des masses lombosacrées recou- 
vertes de tissu cutané. Elle se présente comme une dilatation 
kystique du canal épendymaire, de mécanisme incertain, 
entraînant une hernie myéloméningée sous-cutanée, avec 
déhiscence de l'arc postérieur (fig. 10.4i et j). Quand elle est 
isolée et en situation lombaire basse (sacrée ou coccygienne), 
on parle de myélocystocèle terminale qui est un accident 
de la neurulation secondaire (voir plus haut : dysraphies de 
‘étape n° 2). Elle est volontiers associée à d'autres malforma- 
tions pelviennes, génito-urinaires ou digestives, ou à un syn- 
drome de régression caudale. Elle peut se compliquer d'un 
syndrome de Chiari II (dans 40 % des cas) et d'hydrocépha- 
lie. Elle peut aussi entrer dans le syndrome OEIS (omphalo- 
cele-exstrophy-imperforate anus-spinal defects). Par ailleurs, le 
kyste entraine une fixation basse de la moelle qui provoquera 
un syndrome de la moelle fixée (voir ci-dessus). 
Apres réparation chirurgicale, le pronostic est a priori 
assez favorable car les éléments nerveux de la moelle cau- 
dale sont en place, mais ce pronostic doit étre réservé en 
raison du risque de refixation de la moelle et surtout des 
malformations associées qui peuvent étre au premier plan. 
Les autres localisations de la myélocystocèle, notamment 
cervicale et cervicothoracique, sont plus rares et constituent 
le groupe des myélocystocèles non terminales dont le 
mécanisme est différent et qui se confondent avec le myélo- 
schisis dorsal limité (voir ci-dessous). 
Cliniquement, la myélocystocèle forme une masse lom- 
baire souple qui descend dans le sillon interfessier. Le revé- 
tement cutanéo-adipeux est typiquement normal ou parfois 
marqué de petits signes de dysraphisme. En imagerie (écho- 
graphie et surtout IRM), trois éléments sont importants : 
= l'aspect de «kyste dans le kyste», myélocystocèle dans 
méningocèle (fig. 10.9f) ; 
= le bas de la moelle s'ouvre sur le kyste comme le pavillon 
d'une trompette, selon une image classique (le kyste cor- 
respondant à la sourdine de cette trompette) ; 

= le kyste se prolonge vers le haut par une dilation du canal 
épendymaire (hydromyélie) qui se réduit progressive- 
ment, et ceci confirme l'origine épendymaire du kyste. 


Myéloschisis dorsal limité 
Voir fig. 10.14a a f et plus haut fig. 10.4k et 1. 

Le myéloschisis dorsal limité (MDL), ou limited dorsal 
myeloschisis (LDM), est un défect rachidien postérieur très 
localisé qui se caractérise par l'existence d'un tractus de tissu 
fibreux et nerveux, reliant la moelle au plan cutané. Ce trac- 


tus — ou tige fibroneuronale - passe à travers l'arc postérieur 
par un pertuis en général plus fin que celui des myélomé- 
ningocèles (voir plus haut : dysraphies de l'étape n° 2). 

Cliniquement, les formes sacculaires se traduisent par 
une formation kystique médiane (poche de LCS) sous une 
peau modifiée par des signes de dysraphisme (voir plus 
haut : signes cutanés de dysraphisme). La localisation peut 
être cervicale, dorsale ou surtout lombaire (le terme « dor- 
sal» dans l'intitulé se rapportant au rachis en général). Le 
dôme de la lésion peut présenter un petit orifice cratériforme 
et il peut exister une communication avec un canal épendy- 
maire dilaté. Les formes non sacculaires ne présentent que 
des signes cutanés, sans kyste et ne seront pas diagnosti- 
quées en anténatal. Les formes hautes peuvent avoir dans 
certains cas un retentissement neurologique sur la motricité 
des membres inférieurs à type de spasticité ou de faiblesse, 
alors que les formes lombaires peuvent s'accompagner de 
vessie neurologique. Mais cette atteinte semble plutôt condi- 
tionnée par l'âge de découverte, suggérant le bon pronostic 
de ces petits dysraphismes améliorés par une prise en charge 
précoce. 

Ce sont seulement les formes sacculaires qui semblent 
accessibles à l'échographie. Le sac herniaire forme une 
poche de LCS, à paroi plutôt épaisse, traversée par une large 
bande échogène joignant le plan du dos au sommet du sac : 
on évoque d'abord une myéloméningocèle mais le plus sou- 
vent il n y a pas de retentissement intracrânien, ce qui est 
inhabituel et doit attirer l'attention. De plus, la moelle est 
angulée vers le sac herniaire, comme tirée en arrière par 
le tractus fibreux qui correspond à la bande échogène. La 
moelle se continue normalement en dessous de l'anomalie. 


Signes indirects de dysraphisme 


Si la malformation médullaire est importante, et surtout si 
elle est exposée, elle va provoquer un déficit moteur et des 
troubles du tonus au niveau des membres inférieurs avec, 
comme traduction principale chez le fœtus puis le nou- 
veau-né, des malpositions des pieds. Mais ces anomalies 
sont inconstantes, difficiles à repérer et, en pratique, elles ne 
sont pas des signes d'appel intéressants. Les signes indirects 
et utiles de dysraphisme sont donc seulement retrouvés au 
niveau céphalique. 

Ces anomalies sont surtout la traduction échographique 
de la malformation de Chiari type II. Il s'agit réellement 
de «marqueurs forts» de la dysraphie spinale ouverte, avec 
une importante valeur prédictive aussi bien positive que 
négative. 

La malformation (ou anomalie ou syndrome) de Chiari 
(ou d'Arnold-Chiari) se caractérise par une position anor- 
malement basse de la partie inférieure et médiane du cervelet 
(amygdales cérébelleuses) qui s'engage plus ou moins dans le 
trou occipital. La conséquence principale est une perturbation 
de la circulation du LCS, plus ou moins précoce et importante 
selon le type. La forme adulte (type I) ne nous concerne pas car 
elle comporte seulement l'abaissement des amygdales cérébel- 
leuses et reste longtemps asymptomatique. Le type II (forme 
pédiatrique) est beaucoup plus sévère et s'associe pratique- 
ment toujours a un spina bifida ouvert. En plus des amyg- 
dales, l'engagement concerne aussi, plus ou moins, l'ensemble 
du rhombencéphale : vermis cérébelleux, bulbe, V4 et pont. 
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Fig. 10.14 Myéloschisis dorsal limité (MDL) et sinus dermique. a à e. MDL, localisation cervicale, aspect échographique et IRM. En échogra- 
phie (a, b, c), il existe une tuméfaction se situant en regard des premières vertèbres cervicales, a paroi épaisse, présentant quelques trabéculations 
internes dont l'une est plus épaisse et échogène (—). L'aspect pourrait évoquer une myéloméningocèle cervicale mais le défect rachidien n'est pas 
individualisable (trop petit) et les structures intracraniennes sont normales. En IRM (d, e), cette tuméfaction liquidienne est mesurée à 52 mm de 
hauteur sur 41 mm de diamètre antéropostérieur. Cette formation est le siège d'une travée fibreuse (—) relativement centrale, partant du revête- 
ment cutané médian et joignant l'arrière de la formation. Sur d'autres plans (non repris ici), il existe un pertuis en regard d'un kyste développé au 
sein du cordon médullaire, ce kyste est mesuré à 7 mm de grand axe. Il existe un second kyste à la partie basse de la moelle épinière, à hauteur 
du pêle inférieur des reins, évalué à 5-6 mm. Le cordon médullaire peut être suivi en amont et en aval de cette formation kystique cervicodorsale. 
Les structures intracraniennes sont normales. f. MDL lombosacrée à 33 SA, coupe sagittale médiane. Le tractus fibreux (+) relie le cordon médul- 
laire (M) au fond de la hernie méningée (>). 
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Fig. 10.14 Suite. g. Sinus dermique et spina bifida occulta. 32 SA. Coupe longitudinale du rachis lombosacré : arc osseux postérieur non visible. 
Il existe un petit pertuis cutané (1) s'étendant en profondeur mais sans anomalie visible du cône terminal (—), de la queue de cheval cheval et du 


cul-de-sac dural inférieur. 


Le mécanisme de cette malformation est évoqué en début de 
chapitre (voir plus haut : dysraphies de l'étape n° 3). 

La malformation de Chiari II est habituellement décou- 
verte en deuxième partie de la grossesse, en même temps 
que le défect rachidien. Mais l'expérience échographique a 
montré que cette anomalie est présente très tôt, avant 2 mois 
et demi, et peut constituer un signe indirect précoce. 


Signes indirects aux 2° et 3° trimestres 


Retard de la croissance céphalique 

La biométrie céphalique - diamètre bipariétal (BIP) et péri- 
mètre crânien (PC) - est souvent insuffisante témoignant 
d'un trouble associé de la croissance cérébrale. Cette biomé- 
trie faible contraste avec la présence fréquente d'une ventri- 
culomégalie (voir plus bas) et c'est un élément péjoratif sur 
le plan pronostique. 


Modifications sous-tentorielles, en fosse cérébrale postérieure 
(fig. 10.15a et b) 
Sur la coupe transversale cavo-thalamo-cérébelleuse, la 
grande citerne cérébrale postérieure est inexistante, ce qui 
se traduit d'abord par l'impossibilité de trouver l'image des 
deux hémisphères cérébelleux (voir fig. 6.38 et chapitre 8, 
Petite fosse cérébrale postérieure) : il n'est pas possible de 
construire la belle image de «glace à deux boules», comme 
on en a l'habitude! L'effacement de la grande citerne peut 
(rarement) se rencontrer de façon isolée, mais c'est surtout 
l'inverse qui est important : la visibilité d'une grande citerne 
normale élimine un spina bifida ouvert. En cas de dysraphie 
ouverte, les hémisphères cérébelleux sont attirés vers le bas 
et se glissent latéralement sur le côté du tronc cérébral, le 
cervelet s'enroule et se moule autour du tronc cérébral 
prenant un aspect en croissant à concavité antérieure, avec 
perte du relief des hémisphères, réalisant le classique signe 
de la banane ou banana sign des auteurs anglo-saxons. 
D'autres modifications peuvent être retrouvées mais elles 
sont beaucoup moins évidentes et donc peu utiles pour le 
dépistage : le vermis inférieur ectopique (abaissé dans le 
trou occipital), le V4 aplati et étiré, l'horizontalisation de la 
tente du cervelet sur une coupe frontale postérieure. 


Modifications sus-tentorielles (fig. 10.15b, c et d) 

Décrit par Nicolaides en 1986, le signe du citron (lemon 
sign) - ou signe du feston frontal — se retrouve aisément sur 
la coupe transversale passant par les ventricules latéraux : les 
deux os frontaux s'aplatissent ou prennent même parfois une 
forme biconcave, donnant un aspect plus ou moins pointu à 
la partie antérieure du crâne (fig. 10.15b à e). Ce signe est 
transitoire, surtout caractéristique avant 5 mois et disparaît 
après 7 mois et demi. Les os du crâne feetal, relativement 
malléables au 2° trimestre, subiraient une déformation par 
transmission de la dépression intrarachidienne. Plus tard 
dans la grossesse, la maturation osseuse permet une meil- 
leure résistance du crane aux variations de pression, d'où la 
résolution de ce signe au 3° trimestre. 

Le signe du feston frontal est un signe d'alerte important 
mais il n'est pas formel car on peut l'observer chez 1 % des 
fœtus normaux (fig. 10.15e et f). Il devient très significatif 
sil saccompagne d'une diminution du diamètre bipariétal, 
d'une petite dilatation ventriculaire et surtout d'un efface- 
ment de la grande citerne. 

Une ventriculomégalie est très souvent associée à une 
dysraphie ouverte. Elle s'explique par un blocage du LCS au 
niveau des trous de Luschka et du foramen de Magendie, 
du fait de la malformation de Chiari qui écrase le V4 et ses 
orifices de drainage. En revanche, l'aqueduc de Sylvius est 
souvent étroit mais il est toujours perméable. La dilatation 
ventriculaire est en général modérée (fig. 10.15d), mais elle 
peut évoluer vers une hydrocéphalie majeure globale. Elle 
est aussi un excellent signe d'alarme pour dépister les fœtus 
porteurs d'un spina bifida. 

D'autres anomalies plus discrètes peuvent être retrouvées, 
traduisant une malformation plus complexe du système ner- 
veux central, comme une agénésie partielle du corps calleux 
ou des troubles de la migration neuronale (mais on quitte le 
domaine du dépistage). 


Signes indirects précoces au 1“ trimestre 


Avant 13 SA, sur la coupe transversale du pôle céphalique, 
les signes indirects sont rarement caractéristiques : la ven- 
triculomégalie n'est pas encore significative et l'étude de la 
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Fig. 10.15 Spina bifida : signes indirects des 2° et 3° trimestres. a. Spina bifida (18 SA). Coupe transversale du pôle céphalique passant par 
la fosse cérébrale postérieure. Le diamètre transversal du cervelet est au 5° percentile (Céréb), mais surtout on note une déformation du cervelet 
qui présente une concavité antérieure et une grande citerne peu visible (—); b. 23 SA. Coupe transversale cavo-thalamo-cérébelleuse. On retrouve 
ici deux signes indirects de spina bifida ouvert : le signe du feston frontal (=) et la petite fosse cérébrale postérieure (cerclée) avec effacement 
de la grande citerne par l'attraction du cervelet. c. Spina bifida (18 SA). Coupe transversale du pôle céphalique. La biométrie est faible (DBP 
< 3° percentile et PC < 5° percentile). On note un aplatissement des os frontaux : feston frontal ou lemon sign (—). d. Ventriculomégalie modérée 
avec ventricule distal (1) mesuré à 13 mm, et feston frontal. e, f. Lemon sign (=) très net a 22,5 SA (en e). Ici, ce signe n'est pas pathologique et 
sera transitoire car la fosse postérieure (en f) est normale avec une grande citerne parfaite. 
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Fig. 10.16 Spina bifida, signes indirects du 1° trimestre. a. 13,5 SA. Coupes transversales du pôle céphalique. On note une ébauche de feston 
frontal (—), une position très postérieure des plexus choroïdes (PC) des ventricules latéraux. b. 14 SA. Coupe transversale du pôle céphalique 
passant par la fosse cérébrale postérieure. Le V4 et la grande citerne postérieure ne sont pas visibles. L'ébauche du cervelet (1) semble se mouler 
sur le tronc cérébral (2) qui est attiré en arrière. Il existe un feston frontal (>). À comparer avec les images de la fosse postérieure normale à cet 


âge de grossesse (voir chapitre 6). 


fosse cérébrale postérieure est difficile (voir fig. 6.18b et c). 
Le V4 est inconstamment visible dans ce plan. Néanmoins, 
en cas de spina bifida ouvert, le signe du feston frontal peut 
être retrouvé à partir de 12-13 SA. On peut noter aussi 
une position postérieure, inhabituelle des plexus choroïdes 
(fig. 10.16a). Le diamètre bipariétal est le plus souvent 
inférieur au 50° percentile et même proche du 5° percen- 
tile dans 40 % des cas (soit environ 4 mm en dessous 
du 50° percentile). 

En revanche, après 13 SA, le V4, normalement bien 
visible, n'est pas individualisable car il est écrasé et le lac 
rétrocérébelleux est effacé par le refoulement postérieur du 
cervelet. On retrouve ainsi l'aspect de Chiari II tel que décrit 
plus haut au 2° trimestre (fig. 10.16b). 

Plus précocement, entre 11 et 13 SA (c'est-à-dire a la 
période de mesure de la clarté nucale) et en coupe sagittale, 
des études de Chaoui (2009) et de Lachmann (2011)* ont 
bien confirmé les deux modifications de la fosse cérébrale 
postérieure évoquant une myélodysraphie : l'écrasement des 
images liquidiennes postérieures (V4 non visible + efface- 
ment de la grande citerne postérieure) et l'augmentation de 
l'épaisseur apparente du tronc cérébral. 

Sur la coupe sagittale stricte de mesure de la clarté 
nucale (avec agrandissement suffisant pour inclure la tête 
et la partie supérieure du thorax et visualisant l'os propre 
du nez, le palais antérieur rectangulaire, l'hypo-échogé- 
nicité centrale correspondant à la région thalamique), 
le V4 peut se voir sous la forme d'une zone anéchogène 
oblongue, parallèle à la clarté nucale et située entre le bord 
postérieur du tronc cérébral en avant et la toile choroi- 
dienne (toit du V4) en arrière, assez épaisse et échogène 
à ce terme. Entre le V4 et l'os occipital, derrière la toile, 
on retrouve aussi une deuxième lame anéchogène corres- 
pondant à la future grande citerne postérieure (fig. 10.17a 
et b). Chaoui a montré que sur ce plan de coupe, le V4 et 
l'espace liquidien rétrocérebelleux n'étaient pas visible en 
cas de spina bifida ouvert (fig. 10.17c et d). En pratique, il 
faut d'excellentes conditions d'examen pour espérer don- 
ner à l'absence de V4 une valeur prédictive satisfaisante. 
De plus, dans ce plan sagittal, la grande citerne postérieure 





* Voir références complètes à la fin du chapitre. 


n'est pas parfaitement liquidienne car la coupe passe par la 
faux du cervelet. On peut sans doute abandonner ces élé- 
ments pour le dépistage. 

En revanche, il est plus simple, comme le propose 
Lachmann, de s'intéresser à l'épaisseur (diamètre antéro- 
postérieur) du tronc cérébral sur cette même coupe sagit- 
tale sachant que le tassement avec repliement entraîne 
un important épaississement apparent de cette structure 
(fig. 10.17c). Échographiquement, la fosse cérébrale posté- 
rieure est limitée : 
= en avant par le bord postérieur de l'os sphénoide 

(fig. 10.17e : repère A) formant un petit groupe d'échos 

irréguliers dans le prolongement postérieur du palais 

osseux (correspondant à la selle turcique entourant 
l'hypophyse); 
= en arrière par la face antérieure de l'os occipital, égale- 

ment hyperéchogène (fig. 10.17e : repère C). 

Le tronc cérébral (pont et bulbe à ce niveau) corres- 
pond à la structure hypo-échogène pseudo-liquidienne, 
bien visible derrière les échos du sphénoïde, orientée 
dans le sens craniocaudal, avec un diamètre décroissant 
et une légère incurvation antérieure. Cette zone est net- 
tement limitée vers l'arrière par un fort écho linéaire qui 
correspond au plancher du V4 (fig. 10.17e : repère B). 
Cet écho est souvent bien visible même sur des images 
médiocres. Immédiatement en arrière, on trouve une lame 
liquidienne qui correspond à la lumière du V4 puis une 
bande échogène assez épaisse, un peu floue, pour la toile 
choroidienne et ses plexus choroides. Enfin, on arrive à la 
grande citerne devant le fort écho de l'écaille occipitale. 
A ce niveau et dans ce plan, la citerne est plus ou moins 
occupée par la faux du cervelet et n'est donc pas totale- 
ment liquidienne. 

En pratique (fig. 10.17f), l'identification du V4 est 
assez aléatoire. En revanche, il est assez facile sur cette 
coupe sagittale de repérer le tronc cérébral et le plancher 
de V4 et d'évaluer l'épaisseur du tronc cérébral, entre A 
et B, ainsi que la distance BC entre la partie postérieure 
du tronc cérébral et l'écaille occipitale (correspondant 
au V4 + toile + grande citerne). Sur une étude rétros- 
pective, Lachmann a montré que dans 97 % des dys- 
raphies spinales ouvertes, il existait une augmentation 
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Fig. 10.17 Etude de la fosse cérébrale postérieure au 1° trimestre. a. Coupe sagittale stricte : 1. os propre du nez; 2. palais osseux; 3. pointe 
de la mandibule; 4. écaille occipitale. b. En agrandissement, diencéphale, tronc cérébral et fosse cérébrale postérieure : 5. diencéphale (thalamus) ; 
6. mésencéphale; 7. pont; 8. V4; 9. grande citerne. c et d. Spina bifida, anomalie de la fosse cérébrale postérieure (13,5 SA). Sur la coupe sagittale 
du pôle céphalique (en c), en arrière du tronc cérébral épaissi (*), on ne met pas en évidence l'image anéchogène habituelle du V4 (? >) ni la lame 
liquidienne de la grande citerne devant l'écaille occipitale. Ceci doit faire rechercher une ouverture du tube neural qui est retrouvée chez ce foetus. 
En d, coupe sagittale lombosacrée du foetus précédent. On découvre une myélodysraphie (—). e. Fosse postérieure à 14 SA. Coupe sagittale stricte 
du pôle céphalique. On peut individualiser : 1. Tronc cérébral et sa mesure; 2. Fosse cérébrale postérieure et sa mesure. AU niveau de la fosse 
cérébrale postérieure, on met en évidence une clarté intracérébrale (correspondant au V4) (>) et en arrière le plexus choroïde, puis la future grande 
citerne. Repère A : bord postérieur du sohénoide; repère B : plancher du V4; repère C : face interne de l'os occipital (ici, le repère + est positionné 
trop en avant, sur la faux du cervelet). f. Mesure du tronc cérébral AB et de la distance bord postérieur du tronc cérébral-écaille occipitale BC. 
14 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique : A. bord postérieur de l'os sphénoïde ; B. plancher du V4; C. bord interne de l'écaille occipitale. 
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d'épaisseur AB du tronc cérébral (> 95° percentile) et 
une diminution de la mesure BC (< 5° percentile) avec 
un rapport AB/BC supérieur au 95° percentile dans 
100 % des cas. 

Plus simplement encore, il paraît suffisant de bien repé- 
rer le tronc cérébral hypo-échogène et sa limite postérieure 
(repère B, plancher du V4) bien échogène. L'étude de 
Lachmann a montré que l'épaisseur du tronc cérébral, à ce 
niveau, est toujours inférieure à la distance entre le plancher 
du V4 et l'os occipital (AB < BC, fig. 10.17c, d et f). En cas 
de spina ouvert, c'est l'inverse : le tassement-plissement du 
tronc cérébral entraîne un épaississement très important et 
l'image hypo-échogène du tronc cérébral est clairement élar- 
gie, le diamètre du tronc devenant nettement plus important 
que la distance tronc-occiput (AB > BC). 


Remarque 


Ces signes précoces et subtils de dysraphie spinale ouverte 
sont intéressants et doivent être connus. Cependant leur inté- 
rêt pratique est assez modeste en raison de la relative rareté de 
l'anomalie et surtout de la possibilité d'un diagnostic direct au 
2° trimestre. De plus, il n'y a pas d'étude prospective démontrant 
un impact significatif de cette méthode de dépistage. 


Valeur prédictive des signes indirects intracraniens 
dans les dysraphies spinales ouvertes 
(myéloméningocèles essentiellement) 


Toutes les séries publiées montrent que cette valeur est 

importante, surtout avant 24 SA : 

= ventriculomégalie modérée retrouvée dans 90 % des cas à 
la naissance et 70 % en milieu de grossesse ; 

= fosse cérébrale postérieure petite dans 95 à 100 % des cas; 

= feston frontal présent dans 85 à 100 % des cas avant 24 SA 
mais seulement 13 à 40 % en fin de grossesse; 

= BIP et PC inférieurs au 5° percentile dans 60 à 65 % des 

Cas. 

En pratique, les anomalies intracraniennes sont 
constantes dans la myéloméningocèle. Elles sont également 
constantes dans la myélocèle. En revanche, on rappelle que 
la fosse cérébrale postérieure est habituellement normale en 
cas de méningocèle et de myéloschisis dorsal limité, mais il 
s'agit de dysraphismes fermés. 


Remarque 


Les signes indirects cérébraux seraient absents en cas de myé- 
loméningocèle totalement « épidermisée » : cette forme clinique 
est parfois décrite dans la littérature (elle représenterait 10 % de 
l'ensemble des spina bifida) mais elle paraît incertaine et illo- 
gique sur le plan embryologique, probablement liée a des confu- 
sions de vocabulaire et de définition. Il y a ainsi une ambiguïté 
dans le terme «épidermisée » qui ne signifie pas une couverture 
cutanée (derme complet) mais seulement une couche superfi- 
cielle fine qu'on retrouve souvent en périphérie de la placode, 
en transition avec le derme normal. Quelle que soit son étendue, 
cette épidermisation ne peut pas constituer une véritable pro- 
tection ni une couverture étanche. 


Pronostic et conduite à tenir devant un 
spina bifida 

L'échographiste va devoir répondre à plusieurs questions 
pour évaluer le pronostic (fig. 10.18 et encadré 10.1) : siège, 
étendue, état cutané, contenu de la lésion, retentissement 
lésionnel, durée d'exposition et associations pathologiques. 


Siège et étendue de la lésion 


= Nombre de vertèbres ouvertes : un défect osseux corres- 
pondant à plus de trois arcs vertébraux est habituellement 
considéré comme de mauvais pronostic. 

= Hauteur de la première vertèbre ouverte : l'apprécia- 
tion de celle-ci est plus simple en coupe transversale si 
le foetus est en procubitus, le dénombrement des ver- 
tèbres pouvant se faire à partir de la dernière vertèbre 
thoracique (repérée par les côtes). Sur une coupe lon- 
gitudinale, il est en revanche plus difficile de définir la 
première vertèbre ouverte car le haut du dôme herniaire 
n'est pas obligatoirement en regard de l'ouverture ver- 
tébrale qui peut être plus basse (voir fig. 10.8b). Une 
lésion remontant au-dessus de L4 est un facteur de 
mauvais pronostic : paraplégie complète quand la dys- 
raphie remonte à l'étage thoracique et paraplégie par- 
tielle (n'autorisant pas la marche) pour l'étage lombaire 
haut. Une atteinte lombaire basse peut préserver la 
marche mais nécessitera de recourir à un verrouillage 
des genoux et à l'utilisation de béquilles. À l'opposé, 
une localisation sacrée a un pronostic fonctionnel plus 
favorable, mais expose, comme pour les défects sus- 
jacents, aux risques de troubles sphinctériens et de ves- 
sie neurologique. 


État cutané 


L'état de la peau au niveau de la lésion est un élément 
du pronostic chirurgical. Une belle couverture de peau 
normale est évidemment préférable, d'autant qu'elle 
témoigne d'une méningocèle, a priori beaucoup moins 
grave qu'une myélocèle ou une myéloméningocèle où 
le derme fait défaut. Il peut exister une épidermisation 
réactionnelle et partielle de la myéloméningocèle (voir 
plus haut : dysraphies de l'étape n° 2), mais il ne s'agit pas 
d'un derme complet et cela ne modifie pas réellement 
le pronostic. En pratique, l'évaluation échographique 
de l'état cutané est le plus souvent impossible de façon 
fiable. Il faudra attendre la naissance pour une évalua- 
tion clinique. 

De même, l'aspect et l'épaisseur de la paroi des formes 
kystiques n'apportent pas d'indication formelle. Une paroi 
épaisse et irrégulière plaide en faveur d'une myéloméningo- 
cèle, mais une paroi fine et lisse peut aussi correspondre à 
une plaque neurale très étirée. 


Contenu de la lésion 


Devant une hernie méningée, le diagnostic de myélo- 
méningocèle se fonde surtout sur la présence de travées 
échogènes (racines nerveuses soulevées avec les bords 
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Fig. 10.18 Observation d'un spina bifida « classique » découvert a 22 SA. a. Coupe sagittale : disparition des lames latérales sur une 
hauteur de 35 mm, la hernie est mal visible en raison de la position du dos, la présence de quelques échos internes confirme la myélomé- 
ningocéle. b. Coupe frontale : écartement des pédicules et image liquidienne centrale du canal rachidien vide en profondeur (espace sous- 
arachnoidien, en dessous de la plaque médullaire). c. Coupe transversale : ouverture en «V» du canal rachidien. d. Dilatation des ventricules 
cérébraux (VL) de 15 mm au niveau du carrefour et aplatissement d'une bosse frontale formant le lemon sign (=). e. Fosse supérieure : recul 
des pédoncules (1) qui descendent au niveau des rochers (3) et quasi-disparition du cervelet (2) aspiré dans le trou occipital. f. Spina bifida 
ouvert et étendu, dorsolombaire, sur une hauteur d'au moins six corps vertébraux. Epidermisation partielle dans la partie inférieure, trans- 
parente, finement plissée et dépourvue de derme. Moelle terminale ouverte dans la partie supérieure (tête vers la droite de l'image) avec la 


ligne du fond du canal épendymaire. 


de la placode), alors que la méningocèle est totalement 
anéchogene avec une moelle et des racines maintenues 
en position intracanalaire. Comme indiqué plus haut, 
le diagnostic de myéloméningocèle implique un défaut 
de couverture cutanée avec des conséquences dégénéra- 


tives pour le tissu nerveux exposé et des conséquences 
fonctionnelles importantes. Le pronostic oscille entre 
médiocre et catastrophique : paraplégie, incontinence 
urinaire et anale, moelle fixée, hydrocéphalie... et aggra- 
vation avec la croissance. 


516 Echographie en pratique obstétricale 


Encadré 10.1 Spina bifida : que veut savoir 
le chirurgien ? 


1. L'importance de l'ouverture osseuse en précisant le 1% étage 
anormal. 

. L'état cutané (lésion ouverte ou fermée). 

.Le type de malformation (myéloméningocèle, rachischisis, 
méningocèle). 

. La topographie de la moelle et des racines (intra- ou extracanalaire). 

. Le niveau de la hernie médullaire. 

. L'existence d'une anomalie de charnière occipitovertébrale. 

. La taille des ventricules. 

. L'existence de malformations cérébrales associées. 

. L'existence de malformations extraneurologiques. 


WN 


O CON A ul BR 


Existe-t-il in utero un retentissement ? 


On cherche ici les conséquences fonctionnelles et anatomiques 
de la malformation du tube neural. Pour la méningocèle, le 
retentissement est nul, en dehors de la tumeur liquidienne 
dorsale. On s'intéresse essentiellement aux dysplasies spinales 
ouvertes pour rechercher un retentissement anténatal qui 
ageraverait le pronostic et modifierait la prise en charge. 

La malformation de Chiari est déjà, en elle-même, un 
retentissement du dysraphisme puisqu'elle résulte de la fuite 
et de la dépression du LCS qui attire vers le bas (en direction 
caudale) l'ensemble de l'axe cérébrospinal. Cette malforma- 
tion retentit ensuite sur le drainage du LCS au niveau du V4, 
ce qui entraine une ventriculomégalie qui est le plus souvent 
modérée, mais dont l'importance et la croissance sont un 
signe de gravité. Les formes sévères peuvent avoir un reten- 
tissement sur le développement cérébral. La malformation 
de Chiari, elle-méme, a rarement une traduction clinique 
anténatale : hydramnios (par troubles de la déglutition) ou 
néonatale (dyspnée, hypertonie). Une ventriculomégalie 
avec microcéphalie, ou simplement une céphalométrie au 
3°-5° percentile, est de beaucoup plus mauvais pronostic 
qu'une ventriculomégalie isolée, car elle traduit une pro- 
bable atrophie cérébrale, une dysgénésie du corps calleux 
et/ou des troubles de la migration neuronale. La recherche 
d'anomalies cérébrales associées peut justifier la réalisation 
d'une IRM pour affiner le pronostic, mais en général cet 
examen peut attendre la période postnatale. 

Les autres signes de déficit neurologique affectent égale- 
ment le pronostic : malpositions des pieds, mégavessie (dif- 
ficulté de vidange vésicale) et hydronéphrose, immobilité 
des membres inférieurs. 


Durée d'exposition 

Elle ne concerne pas directement l'échographiste qui doit 
surtout retenir qu'une dysraphie ouverte est à la fois une 
malformation et une maladie évolutive. 

Le spina bifida ne constitue pas, en lui-même, une «sec- 
tion» plus ou moins importante de la moelle mais un écar- 
tement des voies nerveuses, sans aplasie ni destruction, qui 
n'explique pas à lui seul le déficit neurologique d'aval. On 
considère que c'est surtout l'exposition au milieu amnio- 
tique qui est délétère et constitue une agression «chimique » 
pour les tissus concernés, en particulier le tissu nerveux. 


De plus, cette agressivité irait en s'aggravant après 20 SA. 
Il existe également des microtraumatismes induits par les 
mouvements foetaux et l'étirement mécanique de la placode. 
Tout cela provoque des réactions inflammatoires et des alté- 
rations tissulaires qui sont irréversibles. Le spina bifida, 
et les dysraphies spinales ouvertes en général, ne sont donc 
pas des lésions figées : elles évoluent et s'aggravent pen- 
dant toute la grossesse. La surveillance échographique peut 
confirmer ce phénomène en montrant parfois l'installation 
et/ou l'augmentation d'une paraplégie. 

L'exposition à l'air est moins agressive et peut être com- 
pensée par des soins locaux. 

L'un des buts de la prise en charge est de raccourcir cette 
durée d'exposition en restaurant une couverture du dysra- 
phisme, sans provoquer une prématurité dangereuse. La 
chirurgie in utero est l'option idéale quand elle est possible 
et toutes les études confirment l'amélioration importante du 
pronostic neurologique par une réparation prénatale. 


Existe-t-il des lésions ou pathologies 
extraneurologiques associées ? 


On en retrouve dans 30 % des cas de dysraphie spinale et 

elles aggravent évidemment le pronostic (tableau 10.2). Il 

s'agit : 

= avant tout de malformations cardiaques, urogénitales et 
anorectales ; 

= d'associations syndromiques aussi nombreuses que rares 
avec cardiopathies, omphalocèle, anomalies génito-uri- 
naires, fentes faciales, malformations des extrémités... 
(par exemple, syndrome de Meckel, triade de Currarino 
ou association VACTERL) ; 

= d'anomalies chromosomiques : cette fréquence est très 
variable selon les séries, allant de 0 à 15 % des cas de 
dysplasie spinale ouverte (en moyenne entre 5 et 10 %) 
et certaines études ne montrent pas d'augmentation par 
rapport à un groupe témoin. On retrouve surtout des 
trisomies 18 et 13, mais aussi des triploïdies, des translo- 
cations déséquilibrées, des mosaïques, des trisomies 9 : la 
dysraphie est alors rarement isolée. Même si l'association 
est globalement rare, le contrôle du caryotype fœtal est 
hautement souhaitable pour aider le conseil génétique 
ultérieur et a fortiori si on envisage une poursuite de 
la grossesse. Le caryotype ne change rien, en général, à 
la prise en charge immédiate et une amniocentèse sera 
souvent réalisée juste avant l'interruption médicale de la 
grossesse. Accessoirement, le dosage de l'alpha-fœtopro- 
téine amniotique et la caractérisation électrophorétique 
de l'acétylcholinestérase permettent d'affirmer le carac- 
tère ouvert ou fermé de la lésion, mais ces dosages sont 
moins pratiqués et ils n'interviennent plus dans le dia- 
gnostic des spina bifida. 


En pratique : le problème de la neurochirurgie 
réparatrice 


Le pronostic est souvent très mauvais et toujours incertain 
en ce qui concerne les dysraphies ouvertes (DSO). Certaines 
formes comme le MDL sont réputées moins sévères avec des 
enfants présentant après chirurgie un développement moteur et 
sphinctérien satisfaisant mais il est difficile d'avoir une certitude 


Tableau 10.2 Anomalies rachidiennes entrant dans 
le cadre de syndromes polymalformatifs. 


done Malformation | Malformations 
ee rachidienne associées principales 
OEIS complex Spina bifida Omphalocèle 

Exstrophie vésicale 
Imperforation anale 

Syndrome Segmentation ee 

ee we Agénésie calleuse 

d'Aicardi rachidienne ; ae 

Ventriculomégalie 
anormale 


Malformation de l'oreille 
Polydactylie 


Anomalie de la 
régression caudale 


Fusion de C2 et C3 


Syndrome de 
Townes-Brocks 


Syndrome de Pterygium colli 


Klippel-Feil Myéloméningocèle Côte cervicale 
cervicale Surélévation de 
l'omoplate 

Association Malformation Malformations 
VACTERL vertébrale anorectales, cardiaques, 
trachéo-cesophagiennes, 

rénales et membres 
(limbs) 

Limb body wall Scoliose marquée Anomalies de fermeture 
complex Myéloméningocèle de la paroi abdominale 


antérieure (omphalocèle, 
laparoschisis) 
Anomalies de position 
des membres 
Cordon ombilical court 


Syndrome de Agénésie sacrée Malformation obstructive 


Currarino partielle anorectale 
Méningocèle Tératome pelvien 
Association Anomalie vertébrale, Fille 
MURCS cervicothoracique Absence ou hypoplasie 
utérine 
Agénésie ou hypoplasie 
rénale 


MURCS : mullerian, renal, cervicothoracic somite; OEIS : omphalocele- 
exstrophy-imperforate anus-spinal defects; VACTERL : vertebral defects, 
ano-rectal anomalies, cardiac malformations, tracheo-esophageal fistula, renal 
anomaly and/or radial limb anomalies, limbs defects. 


anténatale. Les dysraphies fermées (DSF), méningocele en par- 
ticulier, ont un bien meilleur pronostic mais sont rares. 
Comme souligné plus haut, les conséquences neuro- 
logiques des dysraphies au sens large peuvent être très 
sévères : troubles moteurs, troubles sphinctériens avec vessie 
neurologique (hypotonique avec incontinence, hyperto- 
nique avec augmentation des pressions et risque de reflux), 
incontinence anale ou rétention stercorale. Une IMG est 
le plus souvent demandée par le couple et acceptée par le 
centre pluridisciplinaire de diagnostic prénatal. 
L'abstention est évidemment recevable (généralement 
pour des raisons religieuses ou éthiques) et il faut alors 
accompagner cette grossesse, proposer le caryotype et sur- 
veiller, notamment la dilatation ventriculaire (une aggra- 
vation peut remettre en question la décision initiale). Il 
faut préparer la naissance par une rencontre avec un neu- 
rochirurgien dont les explications se fondent sur le bilan 
pronostique échographique. Dès ce stade, la préparation et 
l'accompagnement psychologique peuvent (et devraient) 
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faire appel à des associations regroupant des familles, des 
parents ou des patients adultes. 

L'abstention peut également être proposée pour un spina 
bifida occulta, ou une méningocèle de petite taille, bas 
située, sans signe cérébral associé, ou un MDL après concer- 
tation pluridisciplinaire. 

Mais l'actualité et l'avenir sont essentiellement dans la 
possibilité d'une chirurgie anténatale de recouvrement 
des dysraphies ouvertes. Cette chirurgie se programme 
entre 19 et 26 SA (et même jusqu'à 30 SA), elle est actuel- 
lement réservée aux formes basses, isolées et sans anomalie 
du caryotype, qui constituent la majorité des cas. On pra- 
tique surtout une chirurgie maternofætale ouverte (CMFO) 
avec abord du dos foetal par hystérotomie : le but essentiel 
n'est pas de «fermer la fermeture Éclair» mais d'assurer une 
mise à l'abri du tissu nerveux avec une réparation étanche 
de l'étui méningé pour stopper les fuites. La fragile placode 
(cordon médullaire ouvert) n'est pas refermée mais simple- 
ment réintégrée dans le canal rachidien, puis couverte par 
une suture plan par plan de la dure-mère, du plan musculo- 
aponévrotique et de la peau. Le plus délicat est le temps de 
préparation : incision périphérique de la plaque neurale 
au niveau de la zone de jonction suivie de la libération de 
la dure-mère et du derme pour préparer la fermeture. On 
commence maintenant à développer une minichirurgie par 
foetoscopie avec éventuellement une assistance robotisée 
(encore expérimentale en 2019). 

Dans tous les cas, l'intérêt de la CMFO est de limiter les 
conséquences fonctionnelles de l'ouverture rachidienne en 
abrégeant la durée d'exposition du tissu nerveux et en stop- 
pant la fuite de LCS. Les résultats sont bons dans l'ensemble 
et rapidement, en postopératoire, on observe déja une 
diminution du Chiari II (hernie du rhombencéphale et ven- 
triculomégalie). Et surtout, le bilan à 5 ans est tout aussi inté- 
ressant en comparant avec les réparations postnatales. On 
obtient une amélioration importante du pronostic moteur 
(membres inférieurs), vésicosphinctérien, neurocognitif et 
aussi une diminution (de moitié) des hydrocéphalies néces- 
sitant une dérivation. Il est donc important d'agir le plus 
précocement possible, mais aussi de prendre en compte les 
risques maternels (double cicatrice utérine car une césa- 
rienne sera réalisée pour la naissance) et foetaux (rupture 
prématurée des membranes, naissance prématurée). 

Avec l'expérience et les progrès techniques, les possibilités 
de réparation prénatale vont se développer de façon impor- 
tante sans faire disparaître tous les problèmes, éthiques en 
particulier. Après l'avènement du traitement préventif, on 
voit poindre de réelles possibilités curatives. C'est une petite 
révolution qui s'ébauche car, bientôt peut-être, le diagnostic 
de « spina» ne sera plus la signature d'un arrêt de mort! 


Notochordodysraphies 

et anomalies rachidiennes 
apparentées 

Les notochordodysraphies sont des dysraphies de la première 
étape de fabrication de l'axe myélovertébral, la gastrulation 
(voir plus haut : dysraphies de l'étape n°1) : le plus sou- 
vent, c'est une «adhérence » entre les feuillets primordiaux 


518 Echographie en pratique obstétricale 


(épiblaste et hypoblaste) qui entraine une malformation de 
la chorde. La notochordodysraphie constitue un cadre assez 
large et mal défini où l'on range diverses anomalies de déve- 
loppement du mésoblaste axial et donc essentiellement des 
structures médianes osseuses antérieures (corps vertébraux 
et base du crane, mais pas la partie caudale du rachis). Les 
anomalies importantes de la notochorde sont précocement 
abortives et on ne retrouve ici que des troubles « mineurs » 
de cette organisation primordiale, méme si les malforma- 
tions induites peuvent aller de la petite irrégularité verté- 
brale jusqu'au schisis majeur et létal. 


Anomalies des vertèbres et de la courbure 
du rachis 


On distingue : 

= les défauts de segmentation au sens strict, réalisant un 
bloc vertébral par fusion d'un ou de plusieurs corps 
vertébraux ; 

= les anomalies de formation : hémivertèbre avec un hémi- 
corps vertébral en coin, vertèbre « papillon» avec deux 
hémicorps séparés. 

Les deux anomalies peuvent être associées sur un nombre 
variable de vertèbres. Elles sont à l'origine de cyphoses et de 
scolioses congénitales. 

Sur le plan échographique, cela se traduit par un défaut 
d'alignement des centres d'ossification d'une ou de plusieurs 
vertèbres, en coupe sagittale et frontale. Le mode 3D peut 
être très intéressant pour comprendre la malformation et 
s'en faire une bonne représentation mentale (fig. 10.19). 

Ces lésions peuvent être strictement isolées, canton- 
nées au rachis. Le pronostic est alors lié à l'évolutivité de la 
scoliose au cours de la croissance. Ceci peut justifier, une 
fois éliminée toute association lésionnelle, un avis ortho- 
pédique pédiatrique. En l'absence d'association malforma- 
tive, elles entrent rarement dans le cadre d'une anomalie 
chromosomique. 

Assez souvent, elles sont associées à d'autres anomalies 
(cœur, reins, système digestif, extrémités) et entrent alors dans 
le cadre de «syndromes acronymiques » ou d'associations com- 
plexes et rares qui font le délice des généticiens (tableau 10.2) : 
= association VACTERL (1 cas pour 10 000 a 40 000 nais- 

sances vivantes), acronyme anglais pour une association 

malformative (il en faut au moins trois) hétérogène, le 
plus souvent sporadique avec un faible risque de récur- 
rence comportant : anomalie Vertébrale (hémivertèbre, 
parfois spina bifida), imperforation Anale, Cardiopathie, 
fistule Trachéo-Œsophagienne, anomalies Rénales, ano- 
malies de segments de membres (Limb) de type aplasie 

ou hypoplasie radiale (voir aussi chapitres 11 et 13 à 15); 
= association MURCS (1 cas pour 5000 nouveau-nés de 

sexe féminin), acronyme anglais pour MUlerian ductus 

aplasia (utérus absent ou hypoplasique), Renal aplasia 

(agénésie ou hypoplasie rénale), Cervicothoracic Somite 

dysplasia (anomalies vertébrales cervicothoraciques). Sa 

survenue est généralement sporadique; 

= OEIS complex (ou exstrophie cloacale), autre acronyme 
anglais pour une association exceptionnelle (1 cas 
pour 200000 naissances), de cause inconnue : Omphalo- 
cele (omphalocele), Exstrophie of the bladder (Exstrophie 
vésicale), anal Imperforate (imperforation anale), Spinal 


defects (anomalies vertébrales). Ces associations sont 
aussi évoquées aux chapitres 13 et 14; 

= syndrome d'Aicardi, exceptionnel (1 cas pour 
500000 naissances mais prévalence sous-estimée selon 
Orphanet), dominant lié à l'X, caractérisé par une agé- 
nésie du corps calleux (totale ou partielle) associée à des 
anomalies rétiniennes, des convulsions, des anomalies de 
segmentation rachidienne (scoliose), une microcéphalie, 
un retard mental et un faciès caractéristique (voir aussi 
chapitre 8); 

= syndrome de Klippel-Feil (1 cas pour 50000 naissances) 
se caractérisant par une fusion de plusieurs vertèbres 
cervicales - le plus souvent C2-C3 - avec cou court et 
implantation basse des cheveux. L'anomalie vertébrale est 
généralement isolée mais il peut exister diverses associations 
malformatives : myéloméningocèle cervicale, pterigium 
colli, cardiopathie, surélévation de l'omoplate (anomalie de 
Sprengel), côte cervicale, anomalie rénale, syndactylie ou 
hypoplasie phalangienne. La transmission est autosomique 
récessive ou dominante selon le gène responsable; 

= dysostose spondylocostale (fig. 10.20) et dysostose 
spondylothoracique, groupe de pathologies exception- 
nelles se traduisant par des anomalies de segmentation 
vertébrale (hémivertebres, fusion des corps vertébraux, 
hypoplasie vertébrale) et des anomalies costales. On y 
trouve le syndrome de Jarcho-Levin, affection sévère a 
transmission autosomique récessive ot le thorax est trés 
court et les côtes semblent rayonner a partir d'un bloc 
vertébral central donnant un aspect «en pattes de crabe» 
caractéristique ; 

= dysplasie oculo-auriculovertébrale ou syndrome de Gol- 
denhar (1 cas pour 10000 naissances) où s'associent des 
anomalies faciales généralement unilatérales (hypoplasie 
faciale, microphtalmie, microtie, tubercule prétragien...), 
des anomalies vertébrales le plus souvent au niveau cer- 
vical (hémivertèbres, fusion vertébrale), viscérales (cœur 
et reins notamment). Bien que des cas familiaux soient 
rapportés, le syndrome de Goldenhar est généralement 
sporadique (voir aussi chapitre 9); 

= syndrome de fusion spondylocarpotarsienne ou spondy- 
lisme congénital (exceptionnel : 1 cas pour 1000000 de 
naissances) associant un cou et un tronc court, une hyper- 
lordose, une fusion étagée des vertèbres cervicales, thora- 
ciques ou lombaires hautes, des anomalies des extrémités 
(fusion osseuse au niveau carpe et tarse, camptodactylie), 
des pterigiums. Sa transmission est autosomique récessive. 


Diastématomyélie 

La diastématomyélie est un dysraphisme fermé (DSF ou 

spina bifida occulta), c'est une dysraphie de la 1" étape (voir 

plus haut : dysraphies de l'étape n° 1) et elle entre dans le 

spectre du split notochord syndrome. Elle correspond a une 

division sagittale, non totale, de la moelle en deux cordons 

médullaires qui peuvent être : 

= séparés (type I) par un septum (éperon) ostéocartilagi- 
neux ou fibreux sur une hauteur variable et entourés cha- 
cun d'une enveloppe durale propre; 

= ou non séparés (type II) à la suite d'une involution parfois 
complète du septum, les deux hémi-moelles étant dans 
cette forme entourées par une dure-mère unique. 
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Fig. 10.19 Défaut d'alignement des vertèbres. a. Hémivertèbre. 20 SA. Coupe frontale du rachis. Il existe une inclinaison latérale de l'axe rachi- 
dien et on retrouve entre les corps vertébraux de L1 et L2 un écho surnuméraire (—) qui correspond au petit corps vertébral d'une hémivertébre. 
b, c. Hémivertèbre. 20 SA. La coupe frontale du rachis (6) montre une zone désorganisée (O) du rachis lombaire. La reconstruction volumique mode 
osseux (c) confirme l'existence d'une hémivertébre (—) au niveau L2. d. 27 SA. Apport de la reconstruction volumique pour interpréter une image 
2D paraissant un peu inhabituelle. Une inclinaison de la jonction thoraco-lombaire (—) est ainsi visible. e, f, g. Dislocation congénitale du rachis. 
29,5 SA. En e, coupe sagittale du rachis lombosacré (e) inhabituelle avec angulation anormale (©) et impression de fusion de corps vertébraux (—). 
V : vessie. En f et g, confirmation du diagnostic en scanner osseux : bloc vertébral L2-L3 (—) et luxation postérieure de L4 (>). 
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Fig. 10.20 Dysostose spondylocostale. a, b, c. Dysostose spondylocostale. En a et b, aspect échographique en fin de 2° trimestre montrant une 
scoliose de la jonction thoracolombaire (ligne pointillée) avec une déviation des lames latérales (>) au niveau thoracique bas et lombaire haut témoi- 
gnant d'un spina bifida assez étendu. En b, bloc vertébral bien visible (—). En c, le scanneur osseux retrouve des agénésies costales bilatérales et un 
bloc vertébral T9-T10 (—) déjà visible sur l'écho 3D mode osseux. d. Autre foetus. 32 SA. Reconstruction en rendu 3D d'un scanner osseux foetal. 
Alternance de malformations vertébrales entraînant une scoliose dorsale. On notera notamment des hémivertèbres (—) et des blocs vertébraux (.-+) 
qui sont en fait la fusion des deux massifs zygapophysaires successifs. Certaines côtes sont également partiellement fusionnées (synostose). 


Le septum est en continuité avec la partie dorsale du 
corps vertébral et/ou la partie ventrale de l'arc postérieur. 
Les deux cordons médullaires se rejoignent pour former le 
cône terminal en général unique et en position habituelle. Le 
revêtement cutané est intact. Ce septum peut s'étendre sur 
une ou plusieurs vertèbres, il peut être oblique ou incomplet 
et il peut se situer à tous les niveaux. Mais dans la majorité 
des cas, la diastématomyélie se situe au niveau des vertèbres 
thoraciques basses ou lombaires hautes. 

Il existe fréquemment des associations avec des anomalies 
du développement vertébral : diminution du diamètre antéro- 
postérieur, hémivertèbre, bloc vertébral. On note parfois des 
signes cutanés de dysraphisme (voir plus haut) : télangiecta- 
sies, hémangiome, lipome, nævus, poils. Des associations plus 
sévères avec moelle attachée basse, lipome du filum terminal, 
méningocèle ou myéloméningocèle sont également possibles. 


La réalisation d'une IRM fœtale et d'un scanner 3D com- 
plétera le diagnostic échographique pour préciser les ano- 
malies médullaires ou osseuses. 

Les symptômes cliniques sont très variables et pourront appa- 
raître de façon tardive : syndrome neuro-orthopédique associant 
des troubles déficitaires et trophiques souvent asymétriques au 
niveau des membres inférieurs avec éventuellement des pieds 
bots. Des problèmes sphinctériens peuvent exister en cas de 
moelle attachée basse. L'ablation précoce de l'éperon est conseil- 
lée pour prévenir les complications de la fixation médullaire. 

En échographie, dans la forme isolée, on retrouve (fig. 10.21) : 

sur une coupe sagittale, une voussure localisée sans ano- 

malie du revêtement cutané; 

sur des coupes transversales et sur une coupe frontale, des 

lames latérales anormalement écartées et, surtout, la pré- 

sence de l'éperon échogène qui forme un «troisième point 
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Fig. 10.21 Diastématomyélie. a, b. Coupes frontales du rachis lombosacré. En a, présence d'un éperon osseux central (=) avec écartement des 
lames latérales. En b, cet éperon (=) est visible sur le scanner osseux. c, d. 24 SA. En c, coupe transversale d'une vertèbre lombaire : les lames laté- 
rales sont écartées et il existe un éperon osseux (—) partant du corps vertébral et se prolongeant en arrière. En d, coupe frontale du rachis lombaire 
qui confirme la présence d'un éperon osseux (—) s'étendant sur deux a trois vertèbres e. 31 SA. Coupe transversale au niveau L3. Dédoublement 
de la moelle (=). CV : corps vertébral; R : rein. Source : fig. 10.21c et d de A.-S. Valat. 
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d'ossification postérieur » séparant les deux cordons 
médullaires que l'on peut parfois deviner (Œ vidéo 10.1); 

= plus rarement sur une coupe frontale une angulation laté- 
rale du rachis en cas de vertèbres fusionnées. 


Kystes neuro-entériques 


Les kystes neuro-entériques ou neurentériques (ou kystes 
entéroïdes, gastrocytomes, intestinomes) sont des kystes 
développés à partir de reliquats du canal neuro-entérique. Il 
s'agit de malformations rares qui peuvent naître, en théorie, 
à n'importe quel niveau de l'axe myélovertébral. 

Le canal chordal forme brièvement le canal neuro-enté- 
rique entre la cavité amniotique (ectoblaste) et la vésicule 
vitelline primitive (entoblaste) : voir plus haut Étape n° 1, 
la gastrulation. La persistance plus ou moins importante de 
ce canal aboutit à une fistule entre l'ectoderme et l'endo- 
derme : cette fistule maintient une connexion anormale entre 
le tractus digestif et les structures neurologiques médianes. Et 
cette connexion s'établit habituellement à travers un rachi- 
schisis antérieur. La fistule évolue le plus souvent vers la for- 
mation d'un (ou plusieurs) kyste tapissé d'une muqueuse de 
type digestif et toujours situé en avant de la moelle : prémé- 
dullaires dans le canal rachidien ou en avant du rachis, géné- 
ralement dans le thorax ou parfois dans la cavité abdominale 
(fig. 10.4q). Le type et l'importance de l'activité sécrétoire de 
la muqueuse conditionnent en partie la symptomatologie. 

Le diagnostic sera logiquement évoqué devant une forma- 
tion kystique intrarachidienne, surtout si on peut affirmer sa 
situation prémédullaire et si elle est associée à des malforma- 
tions vertébrales (schisis antérieur, diastématomyélie). C'est 
beaucoup plus difficile quand le kyste a «perdu le souvenir de 
ses origines» et siège dans le thorax où il est souvent assimilé 
à un kyste bronchogénique ou dans l'abdomen évoquant plu- 
tôt une duplication digestive. C'est alors l'anomalie vertébrale 
associée qui pourra orienter le diagnostic, sachant qu'elle ne 
siège pas obligatoirement en regard de la formation kystique. 


Méningocèle antérieure 


Cette forme de méningocèle est exceptionnelle et siège 
préférentiellement au niveau du sacrum. Elle suppose un 


rachischisis antérieur plus ou moins étendu permettant le 
passage d'une hernie méningée. 

Elle forme une extension anéchogène antérieure, dans 
l'espace sous-péritonéal. Cette poche contient du LCS et 
pose le problème diagnostique d'un kyste pelvien chez le 
fœtus, faisant notamment évoquer des pathologies de type 
cloaque ou hydrométrocolpos (voir chapitre 14, Cloaque et 
Hydrocolpos). 

Elle peut coexister avec un tératome sacrococcygien dans 
le cadre de la triade ou syndrome de Currarino, rare (moins 
de 1 cas pour 10000 naissances) et protéiforme, associant 
une malformation obstructive anorectale (sténose anale ou 
anorectale surtout, imperforation, atrésie, exceptionnelle- 
ment cloaque), un défect sacré (agénésie des pièces sacrées 
inférieures d'un seul côté) et une masse présacrée (ménin- 
gocèle, tératome, lipome, hamartome, duplication digestive). 
Il s'agit d'une pathologie autosomique dominante a expres- 
sivité variable. La clinique habituelle associe des symptômes 
neurologiques de type « moelle attachée » à une constipation 
opiniâtre. L'échographie retrouve sur une coupe sagittale 
basse du rachis une masse présacrée liquidienne, pure ou 
mixte (selon qu'il s'agit d'une méningocèle ou d'un téra- 
tome), associée à un sacrum d'aspect inhabituel (fig. 10.22) 
prenant classiquement une forme de faucille ou de cimeterre. 
La malformation anorectale peut être suspectée en l'absence 
de l'image habituelle du sphincter externe de l'anus. Chez le 
fœtus féminin comme masculin, la fistule peut être périnéale. 
Chez un fœtus masculin, elle peut s'associer à une fistule uro- 
digestive, qui peut se traduire par des entérolithiases (liées 
à la précipitation du méconium au contact des urines) dans 
le contenu hydrique, anéchogène du côlon. Lorsque cette 
malformation anorectale survient chez un fœtus féminin, les 
entérolithiases sont beaucoup plus rares dans la mesure où la 
fistule se fait soit à la peau, soit dans le tractus génital. Dans 
ce dernier cas, peuvent alors s'observer un colpos, voire un 
cloaque lorsque les systèmes urinaire, génital et digestif com- 
muniquent tous les trois (voir fig. 13.32 et 14.40). 


Rachischisis étendu (fig. 10.23) 


Le terme de «rachischisis » est imprécis et recouvre plusieurs 
acceptions selon les publications et les auteurs (voir plus haut : 





Fig. 10.22 Syndrome de Currarino (34 SA). a. Coupe frontale de l'extrémité rachidienne. Le sacrum est anormal et asymétrique (S1 à S5). 
b. L'étude de la région sacrée du même fœtus permet d'individualiser une masse hypo-échogène (=). C'est l'association aux anomalies sacrées et 
les antécédents familiaux qui évoquent un syndrome de Currarino. Source : fig. 10.22a du D' E. Closset. 
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Fig. 10.23 Rachischisis étendus. a. Rachischisis lombaire (23 SA). Reconstruction 3D mode osseux qui sur cette coupe frontale du rachis montre 
un écartement marqué des lames latérales (>). b. Même fœtus qu'en a en mode 3D surface. c, d. 23 SA. Autre rachischisis de grande dimension. 
En c, coupe sagittale du rachis : large et longue ouverture des arcs vertébraux postérieurs débutant au niveau T9 (>) et s'étendant jusqu'aux 
dernières vertèbres sacrées. En d, la reconstruction 3D mode surface rend compte de l'importance de la dysraphie spinale. e. 13 SA. Malformation 
«schisis type ». Coupe sagittale du foetus qui présente un syndrome polymalformatif : désaxation et ouverture rachidienne (—), omphalocéle (+). Il 
existait en plus une fente palatine. f. 17 SA. Iniencéphalie. La tête fœtale est en déflexion extrême : on note que la région cervico-dorsale présente 
des contours irréguliers en raison d'un rachischisis des premières vertèbres cervicales (=). g. Même fœtus qu'en e en reconstruction 3D surface. 
h. Aspect anatomique d'un fœtus porteur d'une iniencéphalie. Noter la déflexion de la tête. Source : fig. 10.23f et g de A. Sadji; fig. 10.23h de 
L. Devisme. 
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définitions, classifications, mécanismes). Assez souvent, on 
le réserve aux malformations rachidiennes comportant une 
fente des corps vertébraux (schisis antérieur). Il est utilisé ici 
au sens large, synonyme de dysraphie spinale. Le rachischisis 
étendu désigne plusieurs formes de dysraphies majeures, a 
la fois par leur étendue (jusqu'à la quasi-totalité du rachis) et 
par leur largeur (souvent absence totale de l'arc postérieur, 
fig. 10.23a, b et d), et aussi par une éventuelle atteinte anté- 
rieure (bloc vertébral, agénésies, fusions, fentes). 

L'ouverture peut exister à tous les niveaux de la colonne 
vertébrale. Le signe d'appel est souvent une angulation évi- 
dente du rachis. 

L'anomalie survient au stade primordial de gastrulation 
(voir plus haut : dysraphies de l'étape n°1) d'où la fréquence 
des associations avec d'autres malformations sévères. Le diag- 
nostic est habituellement fait dès le 1‘ trimestre et le carac- 
tère majeur de ces embryopathies rend toujours recevable 
une demande d'interruption de la grossesse. 

Le rachischisis étendu regroupe schématiquement trois 
ensembles malformatifs : 
= les malformations dites « schisis » type; 
= l'iniencéphalie; 
= le limb body wall complex. 


Malformations schisis type (fig. 10.23e) 


On peut aussi parler de schisis-association. On classe ici des 
polymalformations qui associent au moins deux malforma- 
tions de la série suivante : dysraphisme spinal (anencéphalie, 
encéphalocèle, myéloméningocèle), fente labiale et/ou pala- 
tine, omphalocèle et hernie diaphragmatique. 

Il s'agit d'une anomalie d'installation du mésoderme : 
mésoderme axial (notochorde) et para-axial pour les ano- 
malies craniorachidiennes, et mésoderme latéral pour les 
défects pariétaux. C'est donc une embryopathie très précoce 
avec des conséquences catastrophiques, l'association étant le 
plus souvent létale. 

L'association schisis type est rare, plus fréquente chez les 
filles et les jumeaux, et avec un risque de récurrence familiale. 


Iniencéphalie (fig. 10.23 f à h) 


Cette séquence malformative rare (0,1 à 10 cas pour 
10 000 naissances, selon les régions) - et rapidement létale — 
se caractérise par une hypoplasie ou une absence de l'écaille 
occipitale, un élargissement du trou occipital, un dysra- 
phisme cervical (rachischisis des premières vertèbres cervi- 
cales) qui peut être plus ou moins étendu en direction des 
vertèbres thoraciques, une déflexion extrême de la tête avec 
lordose cervicothoracique et une déformation du rachis cer- 
vical par fusion ou agénésie de plusieurs corps vertébraux. 
Dans l'iniencéphalie «ouverte», il existe une encéphalocèle 
postérieure. Dans l'iniencéphalie «fermée », le cuir chevelu 
occipital est intact mais se poursuit directement avec la peau 
dorsale. Le sexe est souvent féminin. 

En échographie, la tête est en hyperextension avec un 
cou court difficile à identifier, la tête semblant en continuité 
directe avec le tronc, face et yeux au zénith. Les anomalies 
associées sont multiples : 
= surtout anomalies cérébrales (hydrocéphalie, micro- 

céphalie, holoprosencéphalie, agénésie vermienne, kyste 

cérébelleux, troubles de la migration neuronale) ; 


= mais aussi anomalies costales, célosomie, hernie 
diaphragmatique, fente labiopalatine, malformations 
cardiaques. 


Limb body wall complex 


Le limb body wall complex (LBWC) est un syndrome poly- 

malformatif rare, anarchique en apparence, sans symétrie. 

Classiquement, deux formes sont décrites avec en commun 

des adhérences, accolements ou brides : 

= l'une avec attache placento-cranienne (40 % des cas); 

= l'autre avec attache placento-abdominale (60 % des cas), 
correspondant au syndrome du cordon court (body stalk 
syndrome, voir aussi fig. 13.7h). 

La distinction semble un peu artificielle. Ces deux formes 
entrent dans le spectre de la maladie des brides amniotiques 
ou ADAM complex (voir chapitre 5, Maladie ou syndrome 
des brides amniotiques), avec un méme mécanisme incer- 
tain et des localisations différentes liées au hasard. Le rôle de 
la cocaïne est parfois évoqué. 

Le diagnostic échographique est possible — et probable- 
ment plus facile - dès la fin du 1% trimestre au mieux par 
voie endovaginale. En revanche, la description précise des 
malformations est rarement possible mais on peut suspecter 
des adhérences au niveau du névraxe à l'origine de défects 
majeurs : exencéphalie avec accolement des structures céré- 
brales au placenta, rachischisis et/ou myéloméningocele 
étendus, scolioses ou cyphoses importantes, fentes faciales 
souvent larges et complexes. 

Il s'y associe diversement (voir fig. 8.9) : 
= des anomalies pariétales souvent majeures (célosomies 

abdominales et/ou thoraciques avec parfois adhésion aux 

membranes ou au placenta par cordon court) ; 

= des anomalies anarchiques des membres (amputations, 
déformations a tous les niveaux) ; 

= des anomalies urogénitales (imperforation anale, exstro- 
phie vésicale) ; 

= des brides (inconstantes) ; 

= des malformations «internes», en dehors des adhé- 
rences : elles sont possibles (coeur et reins) et viennent 
encore obscurcir la pathogénie. 


Syndrome de régression caudale 


La séquence ou syndrome de régression caudale 
(B. Duhamel, 1961) est aussi appelée dysplasie caudale ou 
séquence d'agénésie sacrée. Ces différents termes regroupent 
un ensemble de malformations congénitales rares qui ont 
seulement en commun un trouble de l'installation ou du 
développement de l'éminence caudale (voir plus haut : dysra- 
phies de l'étape n°1). Il s'agit donc d'un événement très pré- 
coce dans la vie embryonnaire. Les manifestations couvrent 
un large spectre (voir fig. 10.24 et 10.25) allant de la simple 
malformation du sacrum jusqu'à la fusion complète des 
deux membres inférieurs dans sa forme la plus sévère, voire 
l'absence des deux membres. Pour les Anglo-Saxons, caudal 
regression syndrome (CRS) a une acception plus restrictive, 
limitée aux hypoplasies et agénésies sacrées. Ces anomalies 
sont souvent classées avec les dysraphies spinales fermées 
(fig. 10.1) même si les mécanismes sont sans doute différents. 
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Fig. 10.24 Sirénomélie. a. Aspect échographique : accolement et fusion des deux membres inférieurs. b. Aspect anatomique : sympus monopus, 
c'est-à-dire fusion totale et membre inférieur unique. c. Aspect radiographique : chez ce foetus de 22 SA (interruption thérapeutique de grossesse), 
les fémurs, les tibias et les fibulas sont visibles, ainsi que deux pieds plus ou moins fusionnés (sirénomélie ou sympus dipus). Notez l'accolement 
anormal des noyaux ischiatiques. Source : fig. 10.24b de L. Devisme; fig. 10.24c tirée Cotten A. (Dir.) Imagerie musculosquelettique : pathologies 
locorégionales. Issy-les-Moulineaux : Elsevier Masson; 2017, Chapitre 32, 939-960. 


La fréquence classique, habituellement retrouvée dans 
la littérature, relève de l'exceptionnel : de 1 à 2 cas pour 
100 000 foetus. Cependant, ce spectre malformatif est assez 
insaisissable, sa définition très extensible et, si l'on regroupe 
les formes mineures d'anomalies sacrées, les formes asymp- 
tomatiques, les formes radiologiques ou les formes mécon- 
nues (autopsiques), le syndrome pourrait représenter jusqu'à 
16 % des dysraphismes fermés, selon certains auteurs. Sur 
le plan étiologique, ces anomalies sont généralement spo- 
radiques, mais il y a un large consensus pour attribuer au 
diabète maternel (de type 1 ou 2) un rôle très significatif. 

Le terme de «bourgeon caudal» peut désigner plusieurs 
choses. C'est d'abord un stade de l'embryogenèse des Ver- 
tébrés caractérisé par l'apparition d'une forme de queue à 
l'une des extrémités de l'embryon. C'est aussi un synonyme 
d'éminence caudale désignant l'amas de mésenchyme issu 
de la fin de la ligne primitive. Enfin, le terme est souvent 
utilisé pour nommer globalement l'extrémité caudale de 
l'embryon, effilée et recourbée, qu'il serait plus clair de 
nommer «appendice caudal». Cet appendice caudal est une 
structure transitoire qui atteint son maximum de dévelop- 
pement vers 7,5 SA, puis régresse complètement avant 9 SA. 


Le mésenchyme du bourgeon-éminence caudale est sur- 
tout à l'origine de la partie terminale de l'axe vertébromé- 
dullaire (neurulation secondaire) mais aussi du plancher 
périnéal antérieur et postérieur. La régression de l'appendice 
caudal est un phénomène normal et nécessaire, le terme 
de «syndrome de régression caudale » - en particulier le 
mot «régression » — est donc ambigu : il pourrait désigner 
la disparition trop précoce de l'appendice (exagération du 
processus normal), alors qu'il s'agit d'une absence ou d'un 
arrêt de développement (avortement du bourgeon caudal). 
Il y a ainsi une confusion fréquente entre bourgeon caudal 
et appendice caudal. 

L'absence totale de bourgeon-éminence caudale a pour 
conséquence le rapprochement avec accolement ou fusion 
des ébauches des membres inférieurs : c'est la sirénomélie, 
ou mermaid syndrome, qui constitue la manifestation la plus 
spectaculaire avec un membre inférieur unique (fig. 10.24). 
Selon l'état de l'extrémité inférieure, on distingue trois types 
de sirénomèle : avec absence de pied (sympus apus), avec un 
pied unique, malformé ou atrophique (sympus monopus) 
ou avec deux pieds accolés divergents «en queue de pois- 
son» (sympus dipus). 
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Dans d'autres formes moins sévères, il existe « seule- 
ment» une agénésie du sacrum plus ou moins étendue 
aux vertèbres lombaires et cela constitue pour certains 
auteurs le véritable syndrome de régression caudale, au 
sens strict du terme. La séquence malformative est diffé- 
rente de la sirénomélie, il n y a pas fusion des membres 
inférieurs mais, au contraire, un écartement extrême et 
fixé des deux cuisses donnant un aspect «en grenouille » 
(fig. 10.25). Des anomalies des membres inférieurs (atro- 
phie) et des pieds sont souvent associées, ainsi que des 
malformations anales, urogénitales ou gastro-intesti- 
nales. Mais il existe aussi des formes asymptomatiques 
où l'agénésie sacrée est isolée et découverte à distance 
de la naissance, si elle a échappé à l'échographie de 
dépistage. 

La radiographie (scanner et IRM si besoin) propose 
une classification en deux types du syndrome de régres- 
sion caudale, selon le niveau et la morphologie du cône 
terminal : terminaison haute dans le type I, terminaison 


Í — 


CONE TERMIN 


= 


basse dans le type II. Dans le type I, l'agénésie sacrococ- 
cygienne remonte à un niveau variable, la dernière ver- 
tèbre normale étant habituellement située entre L5 et S2. 
Le cône terminal est amputé de façon brutale, caractéris- 
tique, «en coin», et les racines de la queue de cheval se 
séparent en deux faisceaux antérieur et postérieur. Dans 
le type II, seules les derniéres vertebres sacrées ou coccy- 
giennes sont absentes ainsi que la portion distale du céne 
terminal. Cette forme est donc de diagnostic plus difficile 
et elle est le plus souvent associée à un syndrome de la 
moelle fixée en raison d'une lipomyéloméningocele ou 
d'un lipome du filum terminal. 

En échographie, la forme majeure du syndrome de 
régression caudale, avec sirénomélie, s'accompagne d'une 
agénésie rénale bilatérale quasiment constante, respon- 
sable d'un oligoamnios avec séquence (ou syndrome) de 
Potter : insuffisance rénale et oligo-anurie — oligoam- 
nios > compression fœtale — faciès aplati, peau fripée 
— et, surtout, hypoplasie pulmonaire. La sirénomélie est 





Fig. 10.25 Syndrome de régression caudale (agénésie sacrée). a. 24 SA. Reconstruction « 3D os » du rachis qui montre l'absence du sacrum et 
des vertèbres à partir de la 2° lombaire (—). b. Aspect anatomique du foetus. Membres inférieurs hypotrophiques, hanches en abduction, genoux 
fixés en flexion. c. 23 SA. Coupe frontale du rachis lombosacré. On suit le cône terminal jusqu'au niveau L3. En dessous de L4 (—), il n'y a plus 
de vertèbre visible. d. Même foetus. La reconstruction «3D os» confirme l'agénésie du sacrum. Il existe aussi 11 côtes à droite et 12 à gauche. 


Source : fig. 10.25b de L. Devisme. 
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Fig. 10.26 Tératome sacrococcygien, aspect anatomique. a. Foetus de 8 mois. Tératome sacrococcygien typique (noter l'œdème des pieds et 
du tronc traduisant un début d'anasarque). b. Radiographie : pas d'anomalie osseuse du rachis et du bassin. 


un diagnostic aisé du 1“ trimestre porté devant la fusion 

des membres inférieurs. Dans la forme limitée à l'agénésie 

sacrée (fig. 10.25), il existe une abduction avec un écarte- 

ment important et fixé des cuisses (attitude en Bouddha). 

L'agénésie caudale se traduit logiquement par une dimi- 

nution de la longueur craniocaudale au 1% trimestre et par 

l'absence de visualisation du sacrum, notamment lors de 

l'étude du rachis au 2° trimestre. 
Le reste des signes échographiques découle de la séquence 

malformative et associe de façon variable : 

= d'autres atteintes vertébrales (hémivertèbres, méningo- 
cèle ou myéloméningocèle) ; 

=» des atteintes digestives (agénésie rectale, imperforation 
anale) ; 

= des atteintes du tubercule génital (agénésie, aplasie vul- 
vaire, états asexués) ; 

= des atteintes des canaux de Wolff et de Müller (absence 
de bourgeon urétéral, agénésie rénale uni- ou bilatérale, 
agénésie vaginale ou utérine) ; 

= une atteinte de l'allantoïde (agénésie vésicale, artère 
ombilicale unique naissant directement de l'aorte); 

= d'autres atteintes des ébauches des membres inférieurs, 
en dehors de la sirénomélie : absence des os longs a 
l'exception d'un fémur, abduction et rotation externe 
(péronés - s'ils existent - en dedans du tibia), luxation de 
hanche, pieds bots, hypoplasies. 
Citons deux syndromes qui peuvent comporter des élé- 

ments de régression caudale : 

= l'OEIS complex (voir plus haut : Anomalies des vertèbres 
et de la courbure du rachis, et chapitre 13, Associations 
malformatives) ; 

= le syndrome de Townes-Brocks, exceptionnel, qui est la 
forme génétique de syndrome de régression caudale avec 
un gene responsable (SALL1) identifié sur le chromo- 
some 16. Il associe : 
— une anomalie de type régression caudale (imperfo- 

ration anale, malformations des pieds, anomalies 
vertébrales) ; 


— des malformations de l'oreille externe (appendices 
prétragiens, hélix malformé, sténose du conduit 
auditif externe) avec une surdité dans 40 % des 
cas; 

— une anomalie de l'axe radial (pouce triphalangé, pouce 
bifide, hexadactylie) ; 

— des anomalies rénales (hypotrophie rénale) et car- 
diaques (tétralogie de Fallot) qui conditionnent le 
pronostic. 


Tératome sacrococcygien 


Le tératome sacrococcygien (TSC) a en général un déve- 
loppement externe (extrapelvien) et se présente typi- 
quement comme une masse souvent impressionnante 
par son volume, développée au niveau du siège foetal. 
L'impression est celle d'un foetus assis sur ce ballon 
tumoral plus ou moins bosselé et parcouru de vaisseaux 
superficiels (fig. 10.26). La dimension est trés variable, 
depuis la petite masse siégeant au niveau sacrococcy- 
gien jusqu à la tumeur énorme représentant la moitié du 
poids foetal. 

Ce tératome est généralement considéré comme une 
tumeur développée a partir de cellules embryonnaires 
pluripotentes, localisées dans la partie caudale de la ligne 
primitive, mais cela ne constitue pas une véritable expli- 
cation. Il est souvent aussi assimilé, sur le plan embryo- 
logique, a une forme de grossesse gémellaire monozygote 
réalisant un tératome parasitaire de type foetus in fœtu 
(voir chapitre 18, Foetus in fœtu). Sur le plan histolo- 
gique, on distingue les tératomes bénins (matures, diffé- 
renciés) et les tératomes malins (immatures). La plupart 
des tumeurs découvertes en période anténatale sont 
bénignes. La lésion est relativement rare, mais c'est la plus 
fréquentes des rares tumeurs fœtales : 1 cas pour 35 000 à 
40 000 naissances, touchant quatre fois plus les filles que 
les garçons. 
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Aspect échographique (fig. 10.27 à 10.29) 

Dans sa forme isolée typique, le tératome sacrococcygien 
se présente comme une tumeur médiane (rarement latéra- 
lisée), hétérogène aux contours irréguliers mais bien limi- 
tés, associant des zones solides d'échogénicité variable à des 
plages liquidiennes anéchogènes ou finement échogènes. 
Son implantation est périnéale ou sacrococcygienne et le 
plus souvent le développement est extrapelvien. Un rachis 





lombosacré normal et l'absence de signes intracrâniens 
permettent de le distinguer d'emblée d'une myéloméningo- 
cèle. Son volume est rapidement volumineux, aussi gros que 
la tête fœtale à 22 SA. 

Ce tératome est plus rarement kystique (15 % des cas), 
totalement anéchogène ou traversé de cloisons épaisses. 
Encore plus rarement, il est exclusivement solide, totale- 
ment échogène avec parfois quelques calcifications. 





Fig. 10.27 Tératome sacrococcygien, diagnostic précoce. a. 13 SA. Coupe frontale du rachis. Le rachis lombaire paraît normal. À l'extrémité 
du sacrum, on individualise une tumeur volumineuse pour le terme de la grossesse, hétérogène à prédominance liquidienne et à paroi épaisse (>). 
Il est un peu tôt pour éliminer formellement un spina bifida. Un contrôle est conseillé. b. 15 SA. Même foetus. Coupe frontale de l'extrémité infé- 
rieure du rachis. La tumeur mesure 20 mm x 15 mm, ce qui est volumineux pour la taille du fœtus. Elle semble se développer à la base du sacrum 
et le pôle céphalique est normal : le diagnostic de tératome sacrococcygien devient le plus probable. Devant l'augmentation précoce et rapide du 
volume du tératome et après avis du CPDPN, les parents ont souhaité une interruption de la grossesse qui a été acceptée. 





Fig. 10.28 Tératome sacrococcygien kystique. 29 SA. a. Coupe sagittale du rachis lombosacré. À l'extrémité du sacrum (>), on retrouve 
une tumeur volumineuse (70 mm x 65 mm) essentiellement anéchogéne, liquidienne (+). Il existe une cloison visible dans la tumeur. La paroi 
est épaisse. b. Coupe transverse de la tumeur. On confirme le volume important et le caractère purement liquidien de ce tératome (*). c. Coupe 
frontale postérieure abdominopelvienne, prérachidienne. Tératome kystique à développement intrapelvien (+). 


Chapitre 10. Pathologie du rachis 529 


3113 9mm 


} /{ 9mm 


1 D44.08mm 





Fig. 10.29 Tératome sacro-coccygien hétérogène. a, b, c. 33 SA, même fœtus. En a, coupe passant au niveau du pôle caudal du foetus. Tumeur 
hétérogène et volumineuse (130 mm x 95 mm), En b vascularisation importante. En c, la coupe sagittale du rachis montre un rachis lombosacré 
normal). d. 20 SA. En coupe frontale (d 1), appendue a l'extrémité caudale du rachis au niveau duquel les dernières vertèbres sacrées ne sont pas 
visibles (—), il existe une masse (*) de 45 mm de diamètre moyen à composante principalement échogène et homogène. Le cliché (d2) présente une 
coupe transversale du tératome sacrococcygien (+). e. 28 SA. Coupe passant par le pôle caudal du foetus permettant d'individualiser une grosse 
artère sacrale médiane, branche terminale de l'aorte abdominale (=), mesurant 3,2 mm de diamètre et vascularisant le tératome sacrococcygien (+). 


Le Doppler met en évidence une vascularisation impor- répartit les tératomes en quatre types, les formes de découverte 
tante provenant d'une large artère sacrée (parfois aussi large  anténatale correspondant aux types I et II dans la majorité des 
que l'aorte) dont on retrouve le trajet initial en position cas: 


médiane en avant du sacrum. Un réseau veineux périphé- type I : tératome extrapelvien avec composante présacrée 
rique est souvent très développé, étiré à la surface de la masse. minime ; 
La classification d'Altman (fig. 10.30) est la plus utilisée type II : tératome extrapelvien avec composante intrapel- 


mais elle est purement descriptive et non pronostique. Elle vienne nette; 
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Type Il 








Fig. 10.30 Schéma de la classification d'Altman. Source : Frazier, 
A. Lindsay, F Amatruda, James - Oncology of Infancy and Childhood 
Copyright © 2009, Copyright © 2009 by Saunders, an imprint of 
Flsevier Inc. 


= type III: tératome extra- et intrapelvien avec extension 
abdominale; 
= type IV : tératome intrapelvien. 


Anomalies associées 


Dans pres de 20 % des cas, il existe des anomalies associées 
touchant le systeme musculosquelettique et surtout le rachis 
inférieur : hypoplasie du sacrum, spina bifida occulta, hypo- 
plasie de L5, spondylolyse, spondylolisthésis, blocs verté- 
braux ou fusion partielle L4-L5. 

Les formes à composante intrapelvienne sont respon- 
sables de phénomènes de compression au niveau des 
organes de voisinage (hydronéphrose, voire dysplasie 
rénale, dilatation digestive). Actuellement, l'IRM fœtale 
simpose pour préciser les connexions et l'extension 
de la lésion, et pour éliminer une myéloméningocèle 
associée. 

Le tératome sacrococcygien de type IV peut poser 
des problèmes de diagnostic différentiel avec un kyste de 
l'ovaire, un pseudo-kyste méconial, une duplication diges- 
tive, une méningocèle sacrée antérieure. 


Complications 


Les principales complications sont l'hydramnios et l'ana- 
sarque foetoplacentaire par décompensation cardiaque. Un 
hydramnios aigu peut être une circonstance de découverte. 
Pour expliquer la décompensation cardiaque, Nyberg retient 
trois mécanismes : l'existence d'un shunt artérioveineux au 
sein de la tumeur, la constitution d'une anémie fœtale par 
hémorragie intratumorale ou encore la transsudation de 
liquide à partir du tératome. Le risque semble d'autant plus 
élevé que le degré de vascularisation de la tumeur est impor- 
tant. L'hémorragie intratumorale se traduit en échographie 
par une augmentation rapide du volume tumoral et l'appari- 
tion de plages liquidiennes hétérogènes au sein de la tumeur. 
Une anoxie foetale, voire une mort foetale sont possibles, en 
rapport avec une décompensation cardiaque ou avec la rup- 
ture d'un vaisseau périphérique qui entraine une déglobuli- 
sation progressive ou brutale. 

Les compressions pelviennes, déjà citées, font partie des 
complications (urinaires surtout). La dégénérescence anté- 
natale est exceptionnelle. 


Critères pronostiques 


Ils sont intéressants pour l'information (accompagnement) 

des parents et pour la discussion thérapeutique : 

= taille et volume de la tumeur : le pronostic est réservé si 
la taille est supérieure au diamètre bipariétal lors du diag- 
nostic ou si elle est supérieure à 10 cm à terme. Un rapport 
volume de la tumeur/poids foetal estimé est calculé ainsi : 
(longueur du tératome en cm x largeur X épaisseur) (x/6) 
+ (poids foetal estimé en grammes). Un rapport supérieur 
à 12 % avant 24 SA serait de mauvais pronostic; 
= structure : plus la tumeur est «solide», plus le risque de 
dégénérescence est grand; 
= hémodynamique tumorale : une tumeur très vasculaire 
avec de gros vaisseaux nourriciers entraîne plus fréquem- 
ment des complications graves à type de décompensation 
cardiaque, d'anasarque, de rupture vasculaire respon- 
sables de mort fœtale. De même, un large diamètre de la 
veine cave inférieure avec au Doppler un aspect pulsatile 
de type artériel, une cardiomégalie, une hépatomégalie 
traduisent une mauvaise tolérance hémodynamique avec 
un haut risque d'asystolie; 

= présence d'un hydramnios par compression dans les 
formes à développement intrapelvien ; 

= croissance rapide de la tumeur (plus de 150 cm? par 
semaine) pouvant imposer une extraction prématurée 
avec ses propres risques. 

Une surveillance hebdomadaire est conseillée pour les 
formes volumineuses et solides avec recherche d'anémie 
fœtale par calcul de la vitesse maximum au niveau de l'artère 
cérébrale moyenne (ou MCA-PSV, voir chapitre 7 : interpré- 
tation du Doppler obstétrical). 

A. Benachi a proposé en 2006 une classification pronos- 
tique en reprenant certains des critères précédents : 
= classe A : diamètre du tératome < 10 cm quel que soit 

le terme, forme solide ou kystique, faible vascularisation, 

croissance tumorale lente = excellent pronostic avec sur- 
veillance 2 fois par mois; 


= classe B : diamètre > 10 cm, forme à prédominance 
solide, forte vascularisation, croissance tumorale rapide 
= mauvais pronostic avec risque important de mort 
fœtale. Surveillance hebdomadaire voire bihebdomadaire 
en cas de poursuite de la grossesse; 

= classe C : diamètre > 10 cm, forme à prédominance kys- 
tique, vascularisation faible ou non décelée, croissance 
tumorale lente = pronostic «intermédiaire » nécessitant 
une surveillance hebdomadaire. 

L'accouchement peut avoir lieu par voie basse pour un 
tératome de petit volume (diamètre inférieur à 7 cm), peu 
vascularisé ou s'il est à développement intrapelvien (sous 
réserve d'un périmètre abdominal ne laissant pas craindre 
une dystocie abdominale). Au-delà de 7 cm, il est souhai- 
table de réaliser une césarienne. En cas de volumineux 
tératome kystique, il est préconisé une ponction per-par- 
tum (quel que soit le type d'accouchement) pour diminuer 
le volume et réduire le risque de rupture vasculaire lors de 
l'extraction de l'enfant. 

En cas de tératome non compliqué, le résultat postopé- 
ratoire est bon mais des troubles de la continence urinaire 
et/ou digestive restent possibles. Dans les autres cas, le pro- 
nostic est fonction de la prématurité induite et de l'équilibre 
hémodynamique. 


Conclusion, à propos 
des dysraphies spinales 


La dysraphie spinale ouverte est une trop cruelle injustice! 
Revoir, à distance de la grossesse et de son diagnostic de 
«spina», la mere et son enfant, ou l'adolescent ou le jeune 
adulte, souvent « valvé» et en chaise roulante, est une expé- 
rience marquante, aussi pénible qu'enrichissante pour la 
sage-femme ou l'accoucheur. Il est également tout aussi dif- 
ficile d'assister impuissant, au fil des années, à l'aggravation 
inéluctable des déficits moteurs, cognitifs et sphinctériens. 
Certes, il n'y a pas de vie inutile, mais il y a des vies sacré- 
ment difficiles! La supplémentation préventive et surtout le 
dépistage échographique, souvent associé à l'interruption de 
grossesse, ont rendu ces expériences beaucoup plus rares. 

La relative nouveauté du sujet, et donc de ce chapitre, 
réside dans une prise de conscience que le spina bifida est 
une pathologie évolutive, qu'elle s'aggrave tant que dure 
l'exposition du tissu nerveux, que la couverture (fermeture) 
empêche l'apparition des complications ou l'aggravation des 
lésions existantes, et qu'il faut donc couvrir (fermer) le plus 
tôt possible : la chirurgie in utero trouve ici une indication 
parfaite, elle n'est pas une panacée, mais permet d'envisager 
l'avenir avec un peu plus d'optimisme. 


Remarque 


Malgré les nombreux rapports (Organisation mondiale de la 
santé) rendus depuis plus de 30 ans, malgré l'expérience inter- 
nationale, malgré les incitations, propositions et projets, nous 
n'avons pas connaissance pour la France d'une politique d'enri- 
chissement alimentaire en acide folique. Un rôle des folates dans 
la promotion de certains cancers a été évoqué, sans étude sérieuse, 
et une application excessive du «principe de précaution » a ralenti 
ou bloqué, pour la France, un progrès certain en santé publique. 
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L'identification des pathologies thoraciques permet d'informer 
au mieux les parents sur le pronostic du nouveau-né, d'adapter 
sa prise en charge pour la période périnatale et de préciser le 
lieu d'accouchement en fonction du risque de détresse car- 
diorespiratoire précoce. Le diagnostic est parfois évoqué dès 
le 1“ trimestre, mais se fait essentiellement à l'échographie du 
2° trimestre, moins souvent au 3° trimestre. Le signe d'appel 
peut être : un épanchement liquidien pleural; une masse 
anéchogène, hyperéchogène ou d'échostructure mixte; un 
déplacement des repères anatomiques (cœur et médiastin). La 
confrontation de l'analyse topographique, de l'échostructure, 
de la vascularisation et de la morphologie du diaphragme per- 
met souvent d'orienter le diagnostic (encadrés 11.1 à 11.4). 


Encadré 11.1 Étiologies principales 
d'une masse thoracique kystique 


= Hernie de coupole diaphragmatique 

= Malformation adénomatoide kystique (type 1) 

= Collection pleurale et péricardique 

= Kyste bronchogénique, kyste neurentérique, duplication digestive 
= Tératome kystique 

= Kyste péricardique 
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Encadré 11.2 Étiologies principales 
d'une masse thoracique échogène 


= Hernie de coupole diaphragmatique 

= Malformation adénomatoide kystique (type 3) 
= Séquestration bronchopulmonaire 

= Atrésie bronchique 

= Neuroblastome 

= Tératome péricardique 

= Hamartome pariétal 


Encadré 11.3 Etiologies principales 
des masses thoraciques complexes 


= Hernie de coupole diaphragmatique 

= Malformation adénomatoide kystique (type 2) 
= Séquestration bronchopulmonaire 

= Kyste bronchogénique, neurentérique 

= Lymphangiome 

= Tératome péricardique 
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Encadré 11.4 Principales causes d'une 
déviation médiastinale 


= Masse thoracique (hernie de coupole diaphragmatique, 
malformation adénomatoïde) 

= Collection pleurale unilatérale ou asymétrique 

= Atrésie bronchique 

= Agénésie ou hypoplasie pulmonaire 


Rappel embryologique' 


L'ébauche pulmonaire débute son développement vers le 
21° jour à partir d'une évagination ventrale de l'intestin anté- 
rieur d'origine endodermique, et s'isole d'emblée du reste du 
tube digestif par la mise en place de la cloison cesotrachéale, 
de nature mésodermique qui sépare la trachée en avant de 





' Partie rédigée par le Dr L. Devisme. 
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Fig. 11.1 Origine du diverticule respiratoire a partir de l'intestin. 
Source : Encha Razavi F Embryologie humaine. De la molécule à la 
clinique. Coll. Abrégés. Issy-les-Moulineaux : Masson; 2008. 





STADES 


Pseudo-glandulaire ® 





Canaliculaire 


l'œsophage en arrière (fig. 11.1). La trachée et les bronches 
se divisent de façon dichotomique et se ramifient au sein 
du mésenchyme, faisant intervenir des interactions entre 
l'épithélium et le mésenchyme. À la 4° semaine, apparaissent 
les bourgeons bronchiques droit et gauche, puis 1 semaine 
après, les bronches lobaires (fig. 11.2). À la 10° semaine, 
70 % des ramifications bronchiques sont en place, mais les 
bronchioles terminales ne se forment qu'à 26 semaines. Le 
développement pulmonaire comporte un stade embryon- 
naire (4°-6° semaines), un stade pseudo-glandulaire (6°- 
16° semaines), un stade canaliculaire (15°-25° semaines), 
un stade sacculaire (24°-36° semaines) marqué par la for- 
mation de la barrière air-sang et la sécrétion du surfactant 
donnant un poumon fonctionnel mais immature, puis le 
stade alvéolaire à partir de la 36° semaine et au cours des 
dernières semaines de la vie fœtale et dont la maturation se 
poursuit après la naissance (fig. 11.3). À la naissance, le pou- 
mon prend, en quelques secondes, le relais du placenta pour 
assurer l'hématose. 
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Fig. 11.2 Mise en place des bourgeons bronchiques. Source : 
Encha Razavi F Embryologie humaine. De la molécule à la clinique. 
Coll. Abrégés. Issy-les-Moulineaux : Masson; 2008. 
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ÉCHANGES 


Fig. 11.3 Principaux événements du développement de l'appareil respiratoire. Source : Encha Razavi F Embryologie humaine. De la molé- 


cule à la clinique. Coll. Abrégés. Issy-les-Moulineaux : Masson, 2008. 
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Fig. 11.4 Différents stades de formation du diaphragme. Source : 
Encha Razavi F Embryologie humaine. De la molécule à la clinique. 
Coll. Abrégés. Issy-les-Moulineaux : Masson; 2008. 


Le diaphragme se forme entre les 5° et 7° semaines. 
Il dérive de quatre structures embryonnaires : le septum 
transversum qui donne le centre tendineux du diaphragme, 
les membranes pleuropéritonéales dont la fermeture pos- 
térieure est plus tardive à gauche, le mésoblaste para-axial 
des parois du tronc et le mésenchyme péri-cesophagien. 
Les cavités pleurales, péricardiques et péritonéales dérivent 
du cœlome embryonnaire. Entre les 5° et 7° semaines, les 
membranes pleuropéritonéales ferment les canaux péricar- 
dopéritonéaux et séparent les cavités pleurales de la cavité 
péritonéale (fig. 11.4). 


Épanchement pleural 


Diagnostic 

La mise en évidence d'un épanchement pleural est en règle 
facile avec visualisation d'une lame liquidienne, anécho- 
gène, entre la paroi thoracique et le poumon (fig. 11.5). Sa 
fréquence est estimée à 1 cas pour 15000 grossesses. 

Sa découverte est le plus souvent fortuite au cours 
d'une échographie du 2° ou du 3° trimestre, rarement du 
1* trimestre. 

On apprécie le caractère uni- ou bilatéral de l'épanche- 
ment, puis on évalue l'abondance : simple décollement 
du parenchyme pulmonaire, moignon pulmonaire plus 
ou moins rétracté sur le hile, compression avec déviation 
médiastinale et cardiaque et risque d'hypoplasie pulmonaire 
(fig. 11.6 et 11.7). 
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On parlera souvent d'hydrothorax, sans préjuger de 
l'étiologie ni de la nature du liquide qui peut être transsu- 
datif, inflammatoire, lymphatique ou sérohématique, car 
l'examen échographique ne peut préciser la nature de cet 
épanchement. 


Arguments étiologiques (encadré 11.5) 


Devant un hydrothorax, il faut en première intention recher- 

cher une cause locale ou générale : 

= cause locale : un épanchement pleural peut être la consé- 
quence d'une autre pathologie thoracique à l'origine de 
l'hydrothorax, quelle que soit sa nature (malformation 
adénomatoide kystique, séquestration pulmonaire, 
tumeur médiastinale...); 

= cause générale : 

— on recherche particulièrement une cardiopathie sous- 
jacente ou un trouble du rythme cardiaque foetal, une 
malformation vasculaire, un signe évocateur d'une 
pathologie infectieuse, d'une pathologie placentaire 
ou des arguments en faveur d'une anémie fœtale (gros 
placenta homogène, ascite prépondérante, élévation 
de la vitesse systolique à l'artère cérébrale moyenne) 


Encadré 11.5 Étiologies d'un hydrothorax 
de découverte anténatale 


Primitives 
= Chylothorax primaire (anomalies intrinsèques du système 
lymphatique thoracique) 


Secondaires 


Générales 
= Anomalies chromosomiques et syndromes génétiques : 

— trisomie 21 (5 % des épanchements pleuraux «isolés ») 

— monosomie X 

— trisomies 18, 13... 

— syndrome de Noonan 
= Infections : 

— cytomégalovirus 

— autres infections : toxoplasmose, syphilis, listériose, rickettsiose… 
= Anémies foetales sévères (allo-immunisation, parvovirus B19) 
= Anomalies cardiaques et effet shunt : 

— cardiopathie constitutionnelle fortuite ou familiale 

— cardiomyopathie 
troubles du rythme 
situations de shunt responsables d'insuffisance cardiaque : 
syndrome transfuseur-transfusé, anévrisme artérioveineux ; 
tumeurs à composante vasculaire 


Locorégionales 
= Lymphangiectasies congénitales pulmonaires 
= Malformations thoraco-abdominales : 

— malformations congénitales kystiques du poumon 
séquestration pulmonaire, malformation adénomatoïde 
kystique 

— hernie de coupole diaphragmatique 

— tumeurs médiastinales, péricardiques, diaphragmatiques, 
thymiques et des voies aériennes supérieures 
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Fig. 11.5 Epanchement pleural. a. Lame d'épanchement pleural bilatéral de faible abondance décollant les deux aires pulmonaires de la paroi 
thoracique (>), en coupe transversale. b. Épanchement pleural modéré bilatéral (>) sur la coupe des quatre cavités au 2° trimestre. Léger œdème 
sous-cutané de la paroi thoracique. c. Même foetus en coupe thoracique sagittale paramédiane. d. Épanchement pleural modéré (—) unilatéral 
droit en coupe coronale. P : poumon. 


qu'elle qu'en soit son étiologie. Ces pathologies pleuraux révélés au cours du 1“ trimestre, souvent 
peuvent se compliquer d'une anasarque fœtale (qui intégrés dans le cadre d'un lymphoedeme généralisé. 

peut être la cause ou la conséquence de l'hydrothorax) Si aucune cause n'est retrouvée, on parle d'épanchement 
avec un hydramnios, un œdème diffus des parties pleural isolé : l'hydrothorax peut alors être en rapport avec 
molles et/ou des épanchements associés (péricardique, une anomalie du canal thoracique (agénésie, atrésie, fis- 
ascitique). L'hydrothorax est alors le plus souvent bila- tule); il correspond le plus souvent à un chylothorax et il est 
téral (fig. 11.6c) et non prédominant ; dit alors «primitif ». Il s'agit volontiers d'un épanchement 


- on évoque une anomalie chromosomique (voir unilatéral, plus souvent droit, ou bilatéral à prédominance 
fig. 16.16b) : la réalisation d'un prélèvement ovulaire droite, pouvant refouler et comprimer les structures adja- 
pour étude cytogénétique est proposée compte tenu centes. Il prédomine alors ou précède les autres épanche- 
de la fréquence élevée des dyschromosomies associées ments; l'ascite est absente ou minime, mais on peut parfois 
(trisomie 21), monosomie X... Les anomalies chromo- noter un œdème sous-cutané supérieur «en pèlerine» et un 
somiques sont la principale cause des épanchements  hydramnios, en cas d'épanchement compressif. 
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Fig. 11.6 Hydrothorax. a. Hydrothorax unilatéral gauche compressif avec refoulement cardiaque (C) contre la paroi thoracique droite et compres- 
sion pulmonaire gauche (—). b. Hydrothorax bilatéral compressif (=) avec deux poumons (P) comprimés de part et d'autre du médiastin; à noter 
l'œdème sous-cutané périthoracique important (+). c à e. Coupes transversales du thorax (c), du pôle céphalique (d) et de l'abdomen (e). 25 SA. 
Hydrothorax bilatéral majeur (+) avec œdème diffus thoracique (—). Chez ce foetus, il existe une anasarque fœtale avec un immobilisme. L'échogra- 
phie met en évidence sur ces clichés un œdème sous-cutané généralisé (—), une ventriculomégalie bilatérale modérée (>), un estomac peu rempli, 
probablement lié a une anomalie de la déglutition et une ascite (A). L'examen fœtopathologique retrouve des lésions cérébrales diffuses sus- et 
sous-tentorielles probablement à l'origine de l'immobilisme foetal. Analyse chromosomique sur puce à ADN normale. La description serait pour 
les généticiens compatible avec une anomalie du gène DYNC1H1 impliqué dans le syndrome de Charcot-Marie-Tooth de type 20. P : poumon; 
C : cœur; F : foie. Source : fig. 11.6c à e de S. Hanssens. 
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Fig. 11.7 Hydrothorax majeur. a. Coupe transversale du thorax. Hydrothorax bilatéral majeur (=), compressif, avec deux moignons pulmo- 
naires (p) «en aile de papillon» de part et d'autre du cœur (C) paraissant suspendu par le médiastin et œdème sous-cutané périthoracique (+). 
b. Même fœtus. Coupe sagittale paramédiane thoracique droite mettant en évidence une inversion de la coupole diaphragmatique (—) en regard 


du foie (F) et du rein (R). 


Conduite à tenir 


La conduite à tenir en cas d'hydrothorax isolé primitif est 
fonction du terme de découverte et de la tolérance fœtale. 
La recherche de signes d'intolérance ou de compression 
doit être effectuée d'emblée (anasarque, hydramnios...), ils 
sont souvent en rapport avec un épanchement unilatéral 
majeur (refoulement cardiomédiastinal vers l'hémithorax 
controlatéral) ou bilatéral (cœur suspendu «en goutte» par 
le médiastin et poumons rétractés aux hiles). 

Un épanchement isolé peut se stabiliser voire spontané- 
ment régresser (10 à 20 % des cas), mais dans tous les cas 
une surveillance rapprochée s'impose. En cas de signes de 
compression cardiomédiastinale (apparition de signes 
d'anasarque : ascite, œdème sous-cutané ou majoration d'un 
hydramnios), la réalisation d'une thoracocentèse parfois 
bilatérale peut être indiquée en urgence et une orientation 
vers un centre de médecine fœtale doit donc être effectuée. 
Outre son rôle thérapeutique, la thoracocentèse a un intérêt 
étiologique en objectivant en cytologie une hyperlymphocy- 
tose (> 70 %) en faveur d'un chylothorax, mais ce signe reste 
aléatoire et n'a de valeur que positif. En fonction de l'âge 
gestationnel, une récidive rapide de l'épanchement après 
ponction ou l'existence d'emblée de signes de mauvaise tolé- 
rance doit faire envisager la pose d'un drain de dérivation 
thoraco-amniotique (fig. 11.8, 19.5 et & vidéo 19.6) permet- 
tant de limiter le retentissement cardiovasculaire et d'éviter 
une hypoplasie pulmonaire. 


Anomalies du diaphragme 


Les anomalies de développement de la coupole diaphragma- 
tique, par défaut de développement du septum transversum, 
sont représentées neuf fois sur dix par la hernie de coupole 
diaphragmatique gauche et plus particulièrement par la her- 
nie diaphragmatique congénitale postérolatérale gauche 
dite hernie de Bochdalek. Il s'agit plus rarement d'une hernie 
unilatérale droite ou d'une forme bilatérale (5 %). Cette mal- 





Fig. 11.8 Hydrothorax, drain thoraco-amniotique. a. Hydrothorax 
unilatéral drainé in utero. Dans les suites immédiates d'une dérivation 
thoraco-amniotique, le cathéter est visualisé en intrathoracique (—) au 
sein de l'épanchement résiduel (+). b. Épanchement résiduel (+) au- 
dessus de la coupole droite et du foie (F); le cathéter est visualisé (=) 
traversant la paroi thoracique dans un espace intercostal. A : cavité 
amniotique. 
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Fig. 11.9 Hernie de coupole diaphragmatique gauche au 1“ trimestre 14 SA. Coupes transversale (a) et frontale (b). L'estomac (—) est 
intrathoracique refoulant le cœur (C). Il existe aussi en arrière de l'estomac des images digestives (l). 


formation relativement fréquente (1 cas pour 2000 a 5000 nais- 
sances) est souvent isolée et sporadique, mais peut s'intégrer 
dans le cadre d'une dyschromosomie ou dans un contexte 
polymalformatif syndromique avec risque de récurrence. 

Beaucoup moins souvent, il peut s'agir d'une hernie 
antérieure parasternale (hernie du foramen de Morgani) 
ou d'une hypoplasie ou éventration diaphragmatique par 
défaut de colonisation myoblastique du diaphragme. 


Hernie de coupole diaphragmatique 


Le diagnostic est plus ou moins facile selon le côté de la hernie, 
la présentation échographique de son contenu et sa période 
de migration qui peut étre tardive en cours de grossesse, voire 
postnatale. Le taux de diagnostic prénatal est d'environ 75 %. 


Diagnostic 

Le diagnostic d'une hernie de coupole diaphragmatique est 
généralement posé lors de l'échographie de 22 semaines 
d'aménorrhée (SA), parfois dès l'échographie du 1‘ tri- 
mestre où la position anormale de l'estomac dans l'hémi- 
thorax gauche attire l'attention (fig. 11.9 et voir fig. 16.14e). 
Dans ces formes précoces, une augmentation de la clarté 
nucale a pu être observée dans environ un tiers des fœtus 
sans anomalie cytogénétique associée. À l'inverse, dans cer- 
tains cas, la migration du contenu abdominal est retardée, 
conduisant à un diagnostic plus tardif, en particulier en cas 
de défect diaphragmatique de petite taille. 

Le diagnostic d'une hernie de coupole diaphragmatique 

gauche repose sur : 
= des signes directs parfois difficiles à objectiver : 

— absence de visualisation de l'ensemble de la coupole 
diaphragmatique (fig. 11.10a et b) qui doit être systé- 
matiquement recherchée en coupes sagittale, paramé- 
diane gauche et droite (voir fig. 6.76 et 6.81), voire en 
coupe coronale, 

— visualisation directe de structures digestives ascen- 
sionnées à travers le défect diaphragmatique ; 


= des signes indirects sur un balayage transversal qui 
attirent habituellement l'attention (fig. 11.10c à h et voir 
fig. 13.20a) : 

— déviation droite du cœur qui peut être comprimé 
selon le volume hernié. Celui-ci refoule et comprime 
le poumon droit qui se présente sous la forme d'une 
structure rétrocardiaque échogène, homogène, vague- 
ment triangulaire dont les dimensions seront évaluées 
(voir plus loin), 

— aspect « déshabité » de l'abdomen avec une biométrie 
abdominale anormalement faible et le plus souvent la 
non-visualisation de l'estomac en situation normale 
sur un balayage transversal et en coupe sagittale para- 
médiane gauche, 

— échogénicité inhabituelle de l'hémithorax gauche avec 
la présence en lieu et place du poumon gauche : de 
l'estomac anéchogène le plus souvent au contact du 
bord latéral du cœur; de structures digestives intra- 
thoraciques sous la forme d'images hétérogènes, sou- 
vent échogènes, parfois liquidiennes, animées d'un 
péristaltisme; d'une partie du lobe gauche du foie fai- 
blement échogène et homogène, souvent triangulaire 
et de localisation antérieure, de volume variable dont 
l'évaluation sera importante (voir plus loin). Ces ano- 
malies de l'échostructure hémithoracique ne doivent 
pas être confondues avec une pathologie intrinsèque 
pulmonaire ou médiastinale (malformation adénoma- 
toïde kystique, atrésie bronchique, séquestration, kyste 
bronchogénique, tératome médiastinal, ...). Dans cet 
hémithorax inhomogène, le poumon gauche est rare- 
ment individualisable. 

Le diagnostic d'une hernie de coupole diaphragmatique 
droite repose sur une séméiologie voisine, mais le diagnostic 
est souvent plus difficile en raison de la faible différence d'écho- 
génicité entre le poumon et le foie ascensionné (fig. 11.11): 
= sur une coupe sagittale paramédiane droite, la régu- 

larité de la coupole diaphragmatique (habituellement 

bien visible, fig. 6.81b) est interrompue laissant passer 
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Fig. 11.10 Hernie de coupole diaphragmatique gauche. a. Coupe frontale au 2° trimestre : interruption de la coupole diaphragmatique (>) 
et ascension de l'estomac (E) en intrathoracique. C : cœur. b. 25 SA. Coupe parasagittale thoraco-abdominale. La coupole diaphragmatique n'est 
pas visible mais l'estomac (E) est bien dans le thorax. C : cœur. c. Coupe transversale de l'abdomen au niveau sus-rénal passant par le sinus porte 
pour mesure de la circonférence abdominale : aspect d'abdomen « déshabité » en particulier sans estomac visible. d a g. Coupes transversales du 
thorax au 2° trimestre passant au niveau des quatre cavités cardiaques : le cœur (C) garde son axe mais est refoulé dans l'hémithorax droit. Des 
structures de type digestif sont visibles dans l'hémithorax gauche : l'estomac (E), des anses digestives (Int) où on note parfois en temps réel un 
péristaltisme (ce qui permet de les distinguer avec certitude) et du parenchyme hépatique (F) en antérieur. Le poumon droit est refoulé en arrière 
du cœur (+). R : rachis. h. 23 SA. Coupe transversale du thorax. Dans l'hémithorax gauche, on trouve essentiellement des structures intestinales, 
de l'intestin grêle probablement (Int). La lumière digestive est visible et il existe en temps réel un péristaltisme. L'estomac reste intra-abdominal. 
C : coeur; R: rachis; * : poumon droit rétrocardiaque. 


une partie du foie, légèrement échogène et homogène — le foie et la vésicule biliaire occupent une position 

dans l'hémithorax droit, allant parfois jusqu'à remplir la inhabituellement haute et la vascularisation hépato- 

quasi-totalité de l'hémithorax jusqu'à l'apex (fig. 11.11a et porto-systémique étudiée en Doppler couleur est 

b). La capsule supérieure du foie, dont les contours sont désaxée vers le haut (fig. 11.119), 

réguliers, est souvent bien reconnue surtout s'il existe un — le volume d'anses digestives. herniées est souvent peu 

hydrothorax associé (fig. 11.114); important et mal individualisable (fig. 11.11f), 

= sur le balayage transversal : — l'estomac reste abdominal, mais le plus souvent il est 

le cœur est dévié à gauche, avec un axe légèrement médian et t horizontalise en avant du rachis et des vais- 
horizontalisé, attirant moins l'attention (fig. 11.11e seaux (fig. 11.11h aj et voir fig. 13.20b), 








et f), - le poumon a côté de la hea est difficilement iden- 
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Fig. 11.11 Hernie de coupole diaphragmatique droite. a, b. Coupes parasagittales du thorax : ascension intrathoracique du foie (*) plus ou 
moins limitée, à travers un large défect diaphragmatique (—), allant au contact du cœur (C) refoulé vers le grill costal. P : poumon. c. En foetopa- 
thologie, une partie du foie (*) est dans l'hémithorax droit (=). d. Coupe parasagittale thoraco-abdominale droite : une partie du foie (+) est 
ascensionnée dans l'hémithorax droit avec un hydrothorax associé (—) au-dessus du dôme hépatique. e. Coupe transversale du thorax au niveau 
des quatre cavités cardiaques : le coeur (C) dans l'hémithorax gauche garde son axe. Du parenchyme hépatique (+) occupe tout l'hémithorax droit. 
Ao : aorte; R : rachis. f. Coupe transversale du thorax : l'axe du cœur dans l'hémithorax gauche est légèrement horizontalisé (---»). Le parenchyme 
hépatique (*) est partiellement ascensionné dans l'hémithorax droit, avec présence d'anses intestinales (>) en postérieur. g. Coupe coronale tho- 
raco-abdominale avec codage Doppler couleur permettant si besoin de rattacher la structure échogène et homogène visible intrathoracique (+) au 
foie en individualisant une attraction vers le haut de la vascularisation ombilicoportale et des veines hépatiques (=). C : cœur. h à j. Coupes 
transversale de l'abdomen (h) et frontale thoraco-abdominale (i). En échographie, l'identification du foie ascensionné est parfois difficile chez des 
patientes peu échogènes. L'horizontalisation de l'estomac (—) est un bon signe d'appel. En j, Même foetus qu'en i, confirmation en IRM de la 
hernie de coupole avec estomac horizontalisé (=). Source : fig. 11.11c du D' L. Devisme. 
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Fig. 11.12 Hypoplasie pulmonaire bilatérale - faux aspect de hernie de coupole bilatérale (25 SA). a. La coupe transversale du thorax 
individualise un cœur médian (C) et un estomac paraissant intrathoracique (E). b. Absence de coupole diaphragmatique visible et ascension du 
foie (F) dans l'hémithorax droit (~)) sur une coupe sagittale droite. c. Absence de coupole diaphragmatique visible et ascension de l'estomac (E) 
dans l'hémithorax gauche sur une coupe sagittale gauche. C'est l'IRM qui fait le diagnostic en montrant une hypoplasie pulmonaire sévère (17 % 
du volume pulmonaire attendu) et des coupoles diaphragmatiques ascensionnées mais présentes. 


tifiable. En effet, son échogénicité est proche de celle 
du foie. En revanche l'étude du poumon gauche du 
côté opposé à la hernie est plus facile. 

En cas de hernie de coupole diaphragmatique bilatérale, 
le diagnostic est suspecté par un cœur en position médiane 
sur une coupe transversale du thorax, le foie et l'estomac en 
position intrathoracique et deux poumons refoulés en arrière 
dans les gouttières costovertébrales souvent difficiles à visua- 
liser en échographie (fig. 11.12). L'imagerie par résonance 
magnétique (IRM) permet de confirmer le diagnostic et 
d'éliminer une exceptionnelle hypoplasie pulmonaire bilaté- 
rale dont la sémiologie échographique est semblable. 


Pronostic et conduite à tenir 


Une fois le diagnostic posé, l'évaluation pronostique est 
essentielle, car elle peut conduire, dans les cas de hernie 
non isolée et dans certaines formes extrêmes, à accepter une 
demande parentale d'interruption médicale de grossesse. 

Dans certains cas, on peut proposer une prise en charge 
active prénatale qui consiste en l'occlusion de la trachée du 
foetus par la mise en place in utero sous foetoscopie d'un bal- 
lonnet (plug the lung until it grows ou PLUG) en fin de 2° tri- 
mestre, permettant la croissance pulmonaire par rétention 
dans l'arbre bronchique du liquide alvéolaire. Ce ballonnet, 
laissé en place pendant une durée de 4 a 6 semaines, doit étre 
enlevé de nouveau sous foetoscopie avant la naissance. Dans 
tous les cas, l'accueil du nouveau-né se fera apres transfert 
in utero vers un centre de compétence spécialisé dans cette 
prise en charge néonatale. 

Pour certains auteurs, l'âge du diagnostic est en soi un 
critère pronostique devant être pris en compte; en effet, sous 
réserve d'examens bien conduits, un diagnostic dès le 1° tri- 
mestre, traduisant un défect diaphragmatique important et 
un retentissement précoce sur le développement pulmo- 
naire, est associé a une morbimortalité néonatale augmentée 
par rapport à un diagnostic au 2° et surtout au 3° trimestre. 

L'évaluation pronostique repose en priorité sur la 
recherche du caractère isolé de la hernie de coupole (envi- 
ron 60 %) ou son association à d'autres anomalies par : 
= la recherche de malformations associées (25 à 60 % selon 

les séries, fig. 11.13) : surtout cardiovasculaires, du fait de 

leur fréquence (environ 25 %) et de leur incidence pro- 


nostique, justifiant un contrôle échocardiographique spé- 
cialisé systématique car l'analyse des structures cardiaques 
peut être difficile en raison de leur refoulement. Il faut 
également rechercher des anomalies neurologiques (agé- 
nésie du corps calleux, hypoplasie vermienne), squelet- 
tiques et en particulier rachidiennes ou distales (extrémités), 
urinaires, faciales (fente labiopalatine), voire pulmonaires 

(séquestration). Ces malformations peuvent s'intégrer dans 

un syndrome génétique (syndrome de Fryns, syndrome de 

Cornélia de Lange, syndrome de Golabi-Rosen) et rendent 

le pronostic extrêmement péjoratif; 
= la proposition d'un prélèvement ovulaire pour étude cyto- 

génétique en comparative genomic hybridization array 

(CGH array) à la recherche d'une anomalie chromoso- 

mique fréquente (5 à 20 % selon les séries), numérique ou 

structurelle (trisomie 18, tétrasomie 12p en mosaique...). 

Une association malformative rend le pronostic de la her- 
nie défavorable. 

À l'opposé, en cas de hernie considérée comme isolée 
(critère à confirmer lors d'échographies ultérieures), le pro- 
nostic repose sur l'évaluation du volume pulmonaire à la 
recherche d'une éventuelle hypoplasie pulmonaire liée à la 
compression. Néanmoins, le volume pulmonaire ne préjuge 
pas forcément de la maturité, de l'atteinte alvéolaire et de la 
fonctionnalité de sa vascularisation. 

Cette appréciation anténatale est souvent difficile, néces- 
sitant idéalement une coupe transversale stricte du thorax 
foetal au niveau de la coupe des quatre cavités du cœur. 
La position fœtale, l'ombre acoustique des côtes, les mou- 
vements thoraciques, les contours pulmonaires peu nets, 
l'étude du poumon distal sur une coupe transversale latérale, 
la présence du thymus, la position de l'estomac ascensionné, 
l'échogénicité proche du poumon et du foie sont autant de 
difficultés qui sont accentuées en cas de mauvaise conduc- 
tion ultrasonore. 

L'évaluation pronostique échographique repose actuelle- 
ment en routine sur le lung over head ratio (LHR) observé/ 
attendu et la position du foie. 
= Le LHR est le rapport de la surface du poumon opposé 

à la hernie (mm°) sur la circonférence céphalique (mm). 

La mesure de la surface pulmonaire est effectuée sur une 

coupe transversale a hauteur des quatre cavités cardiaques, 

idéalement en orientant la sonde pour amener le poumon 
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Fig. 11.13 Hernie de coupole diaphragmatique et malformations associées. Coupes transversales du thorax. a. Estomac (E) visualisé en intra- 
thoracique; présence d'une large communication interventriculaire (CIV) sous-valvulaire (=). b. Estomac (E) visualisé dans l'hémithorax gauche; 


coeur refoulé à droite; Aorte «à cheval» (Ao) au-dessus d'une CIV (> 


). VG : ventricule gauche c. Estomac (E) visualisé dans l'hémithorax gauche 


séparé du cœur par une image échogène triangulaire (+) correspondant à une séquestration pulmonaire associée. 





Fig. 11.14 Hernie de coupole diaphragmatique gauche - mesure de la surface pulmonaire pour calcul du LHR. a, b. Coupes thoraciques 
transversales strictes au niveau des quatre cavités cardiaques, en systole : le poumon droit controlatéral (+) est orienté vers la sonde; image zoomée. 
Mesure des deux plus grands diamètres orthogonaux. c. Possibilité d'augmenter les contrastes pour mieux individualiser les limites pulmonaires. 


mesuré en antérieur, en diastole et en période d'apnée 
fœtale, sur une image zoomée, après optimisation des 
réglages pour accentuer la définition des limites pulmo- 
naires (fig. 11.14). La surface pulmonaire peut aussi être 
calculée selon la technique conventionnelle des deux dia- 
mètres maximums orthogonaux décrits par Metkus (1996) 
qui reste la référence ou éventuellement par traçage des 
contours pulmonaires (voir fig. 7.18); ces deux techniques 
ne doivent pas être comparées au cours du suivi du même 
foetus. Le LHR permet de corriger l'effet de l'âge gestation- 
nel sur le volume pulmonaire en le rapportant à la biomé- 
trie céphalique; une grande rigueur doit donc être portée a 
la mesure du périmètre crânien (PC). 

= Le LHR observé/attendu (LHR o/a), résultat donné en 
pourcentage, est indépendant de l'âge gestationnel (plu- 
sieurs sites Internet ou applications mettent à disposi- 
tion des calculateurs pour l'obtention simplifiée de ce 
rapport, fig. 11.1 5). La performance de ce paramètre est 
dépendante de l'expérience de l'opérateur et n'a été par- 
faitement validée que pour les hernies de coupole gauche. 
En fonction du LHR o/a, deux seuils ont été validés per- 
mettant de définir des formes sévères (LHR o/a <26 %), 


intermédiaires (LHR of: a entre 26 et 45 %) et favorables 

(LHRo/a > 45 %) (fig. 11.16). 
= La position du foie dans le thorax doit étre recherchée 

(fig. 11.17) : la visualisation de la partie distale du lobe 
gauche du foie herniée dans le thorax est quasi constante et 
doit être différenciée d'une réelle position intrathoracique 
du foie, facteur pronostique majeur. Sa quantification est 
donc importante mais a été longtemps jugée difficile et 
controversée en échographie. 

Récemment, une méthode indirecte simple a été propo- 
sée, fondée sur la position de l'estomac plus ou moins refoulé 
en arrière du cœur par le foie ascensionné : quatre grades 
ont été décrits, corrélés à l'importance du volume hépatique 
intrathoracique et à la survie postnatale (fig. 11.18). 

L'évaluation du pronostic bénéficie de l'apport de l'IRM 
qui permet parfois de visualiser le poumon homolatéral, 
d'apprécier le volume pulmonaire total et de quantifier plus 
précisément le volume de foie hernié (fig. 11.19 et 11.20a). 
Elle est idéalement effectuée à 26 SA et ni à une ane 
graphie, puis, pour certains centres, contrôlée a 32 SA. 
L'IRM rend peu justifiée la reconstruction en échographie 
3D du volume pulmonaire (fig. 11.20b), technique difficile, 
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Calculatrice du LHR et du rapport o/e LHR 
Cette calculatrice permet d'estimer le LHR et le rapport LHR observé sur attendu 


1. Choisissez le côté de la hernie diaphragmatique congénitale 5 GAUCHE = DROITE 


Entrez les mesures de la surface pulmonaire 


2. Longest Diameter Method 3. Tracing method 


Entrez: Longueur 1 Entrez: Aire tracée = 
Entrez: Longueur 2 


4. Entrez la circonférence de la tête fœtale 


5. Entrez âge gestationnel semaines 





| Calculer | | Effacer | (1 cm 12 = 100 mm ^2) 
Résultats 


Longest Di Diameter Method — Tracing Method 


LHR Dee = LHR obocie- = 


LHR at attendu = = 
O/E LHR = % | 





Fig. 11.15 Calculatrice du LHR et du rapport LHR o/a. Source : http://fr.aphm.fr/sites/default/files/files/Hernies %20diaphrag/calculette_lhr.html 
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Fig. 11.16 Pronostic des hernies de coupole en fonction du rapport LHR observé/attendu. Source : d'après Jani J, et al. Observed to expec- 
ted lung area to head circumference ratio in the prediction of survival in fetuses with isolated diaphragmatic hernia. Ultrasound Obstet Gynecol 
2007; 30(1) : 67-71. 





Fig. 11.17 Hernie de coupole diaphragmatique gauche - foie intrathoracique. a, b. Coupes thoraciques transversales au niveau des quatre 
cavités cardiaques : estomac (E) visible dans l'hémithorax gauche au contact du bord gauche du cœur; foie hernié (F) individualisable en antérieur, en 
avant de l'estomac et au contact de la pointe du cœur, sous la forme d'une plage à contours géométriques, homogène, finement hypo-échogène. 
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Fig. 11.17 Suite. c, d. Coupes transversale (c) et sagittale paramédiane gauche (d) : hernie de coupole gauche avec ascension isolée partielle du 
foie (F) dans l'hémithorax. 





Fig. 11.18 Hernie de coupole diaphragmatique gauche - foie intrathoracique et position de l'estomac. a à d. Coupes thoraciques trans- 
versales au niveau des quatre cavités cardiaques : appréciation indirecte du volume de foie hernié par la position de l'estomac (E). En a, estomac en 
position habituelle intra-abdominale; l'hémithorax gauche contient essentiellement des anses digestives (Int); le foie reste en totalité intra-abdomi- 
nal. En b, l'estomac est visible dans l'hémithorax gauche en antérieur au contact de la pointe du cœur (—); le foie reste en totalité intra-abdominal. 
En c, l'estomac est dans l'hémithorax gauche au contact du ventricule (VG) et de l'oreillette gauches; une petite partie du lobe gauche du foie (F) 
herniée est individualisable en antérieur, en avant de l'estomac et au contact de la pointe du cœur. En d, l'estomac est au contact et en arrière de 
l'oreillette gauche (OG); le volume de foie (F) hernié est important au contact du cœur gauche. e. Dans cette même situation, l'estomac (E) est 
interposé entre l'oreillette gauche et l'aorte avec, en coupe sagittale, un aspect d'empreinte sur l'aorte thoracique (Ao). 
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Fig. 11.19 IRM fœtale - évaluation du volume du foie hernié. Hernie diaphragmatique droite. a. Coupe sagittale T2 avec en pointillé la 
position des deux coupes axiales (A et B). b. Coupe axiale A : contour de la cavité thoracique en pointillé, contour du foie en trait continu bleu. 


P : poumon gauche C : coeur; E : estomac; | : intestin. Coupe axiale B, plus bas située avec les mêmes marques de contour du thorax et du foie. 
Source : P Verpillat. 


CMP 
Gual. Hautes 


VIS#9/ cm° 


Fig. 11.20 Hernie de coupole diaphragmatique - évaluation du volume pulmonaire. a. Evaluation du volume pulmonaire total observé (qui 
est comparé au volume pulmonaire attendu) par IRM en traçant les contours du poumon controlatéral à la hernie et éventuellement du poumon 
homolatéral mieux identifiable qu'en échographie. b. Acquisition volumique échographique. 





peu précise, peu reproductible et qui n'est pas supérieure au 
LHR o/a dans l'évaluation du pronostic. 

Les critères précédemment décrits pour la hernie de cou- 
pole gauche ne semblent pas être extrapolables à l'identique 
pour la hernie de coupole droite. Celle-ci a un pronostic 
classiquement considéré comme moins bon pour de nom- 
breux auteurs. Toutefois, les publications récentes semblent 
rapporter ce pronostic à la taille du défect souvent plus 
importante à droite, mais, globalement, cette dernière reste 
difficile à appréhender. 

D'autres critères échographiques peuvent intervenir dans 
l'évaluation du pronostic mais sont discutés : 
= un hydramnios est fréquent dans les formes sévères, 

témoin de la déviation médiastinale importante ou de la 

gêne à la vidange gastrique; 

= le degré d'hypoplasie du cœur gauche doit être évalué, 
mais il s'agit souvent d'un faux aspect lié à la compression 
et à une légère rotation du cœur sur son axe en lien avec 

sa déviation droite (fig. 11.21); 
= le Doppler des artères pulmonaires permettrait une éva- 

luation fonctionnelle intéressante, il est toutefois de réa- 
lisation complexe et peu reproductible; il n'a pas fait ses 
preuves en pratique courante et reste à ce jour, malgré de 
nombreuses publications, l'objet de recherches par des 
équipes spécialisées. 


Hypoplasie (ou éventration) 
diaphragmatique 
La distinction est avant tout anatomique, puisqu'il existe 
une coupole diaphragmatique individualisable séparant la 
cavité abdominale du thorax. Mais le contingent musculaire 
est insuffisant et remplacé par du tissu fibreux. Les consé- 
quences sont variables et peu spécifiques, la confirmation 
étant souvent postnatale. 
En échographie, on peut noter : 
= une discrète saillie du contenu abdominal dans le thorax; 
= un estomac nettement sus-rénal; 
= une déformation en dôme du contour hépatique sans 
déviation franche des structures cardiomédiastinales ; 





Fig. 11.21 Hernie de coupole diaphragmatique gauche - évalua- 
tion cardiaque. Compression du cœur gauche, ventricule gauche (>) 
et aorte ascendante (>) par l'estomac (E) et le foie (F), associée a la 
légère rotation du cœur sur son axe due à son refoulement droit, don- 
nant un faux aspect d'hypoplasie du cœur gauche. 
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= parfois une véritable ascension intrathoracique des organes 
abdominaux, difficile à différencier d'une authentique her- 
nie diaphragmatique sans l'aide de l'TRM (fig. 11.22); 

= une association fréquente avec un épanchement pleural 


et/ou péricardique. 


Hernie parasternale (orifice de Morgani) 


La hernie parasternale est exceptionnelle, composée de foie, 
voire de structures digestives, surtout coliques. Le diagnostic 
peut étre évoqué devant une masse rétrosternale et précar- 
diaque, éventuellement intrapéricardique. Un épanchement 
péricardique ou pleural peut être observé. 


Hernie hiatale 


La hernie diaphragmatique se traduit par une masse ané- 
chogène dans le médiastin postérieur, rétrocardiaque et 
prévertébrale, en continuité avec l'estomac, sans solution de 
continuité décelable du diaphragme (fig. 11.23). 





Fig. 11.22 Éventration diaphragmatique gauche par hypoplasie 
de la coupole. a. 24 SA. Coupe transversale du thorax. Le cœur (C) est 
légèrement dévié vers la droite et dans l'hémithorax gauche, on retrouve 
le lobe gauche du foie (+) et l'estomac (E). L'aspect est évocateur en 
première hypothèse d'une hernie de coupole gauche. b. C'est l'IRM qui 
corrige le diagnostic en montrant une ascension régulière de la coupole 
gauche (—) et de l'estomac (E) avec une petite interposition hépatique (+). 





Fig. 11.23 Hernie hiatale. Coupe transversale du thorax. En arrière 
du cœur (C) et à droite de l'aorte (Ao), on met en évidence une forma- 
tion anéchogène à paroi de type digestif (double contour) correspon- 
dant à la partie haute de l'estomac (+) ascensionnée dans le thorax. 
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Malformations parenchymateuses 
kystiques 


Sous cette appellation sont regroupées deux entités quil 
est habituel d'opposer, la maladie adénomatoide kystique 
et la séquestration pulmonaire. Ces malformations pulmo- 
naires sont parfois difficiles à différencier en échographie, 
ce d'autant que leur association au sein d'une même lésion 
parenchymateuse est fréquente. 


Maladie adénomatoide kystique 
Généralités 

La malformation ou maladie adénomatoïde kystique du pou- 
mon (MAKP) est une pathologie dysplasique du poumon 
consécutive à un arrêt du développement bronchiolaire nor- 
mal par atrésie bronchique, probablement d'origine vascu- 
laire. Il se produit en conséquence des dilatations kystiques 
du parenchyme pulmonaire immature d'aval qui reste com- 
muniquant avec l'arbre trachéobronchique. Cette anomalie est 
unilatérale dans plus de 95 % des cas et limitée le plus souvent 
à un lobe, en général inférieur, sans prédominance de côté. 

La fréquence de la MAKP (difficile à estimer en l'absence 
de symptômes cliniques) serait de 1 cas pour 4000 nais- 
sances. Elle représente 25 % des malformations congénitales 
du poumon et 75 % des malformations pulmonaires dépis- 
tées en anténatal. 

La classification «historique » de Stocker permet d'en dif- 
férencier trois types (fig. 11.24) : 
= type 1 (50 %) : lésion polylobée comprenant quelques 

kystes de taille supérieure à 2 cm, dont l'un est souvent 

prédominant; 

= type 2 (42 %) : lésion comprenant de nombreux kystes 
de 0,5 à 2 cm entourés d'un parenchyme dense; 

= type 3 (8 %) : lésion volontiers de grande taille faites de 
multiples microkystes millimétriques juxtaposés séparés 
de fins septa. 

Toutefois, cette classification plutôt fondée sur des 
constatations histologiques, a peu d'applications en pratique 
clinique et est en cours d'abandon par les échographistes. 

Il est préférable de distinguer selon Adzick : 
= les formes macrokystiques (90 % des cas) regroupant 

les types 1 et 2 de Stocker, comprenant au sein d'un tissu 





Figure 11.24 Maladie adénomatoide kystique du poumon : clas- 
sification de Stocker. Source : Stocker, Human Pathology, 1977. 


dense des kystes uniques ou multiples de taille supérieure 
a5mm; 

= les formes microkystiques, plus rares (10 %), formées 
de la juxtaposition de multiples kystes ne dépassant 
pas 5 mm de diamètre. 


Diagnostic échographique 

La découverte de cette anomalie sporadique est en général for- 

tuite au cours de l'examen systématique du 2° trimestre, devant 

une masse thoracique intraparenchymateuse que l'on peut dif- 

férencier en échographie et selon la classification d'Adzick en : 

= forme macrokystique : kystes (ou parfois un kyste 
unique) de taille variable, parfois volumineux, anécho- 
gènes, au sein d'un tissu plus échogène que le poumon 

sain (fig. 11.25 et 11.26); 
= forme microkystique : masse limitée souvent homogène, 

fortement échogène en raison de la multiplication des 

interfaces entre les kystes juxtaposés, donnant un aspect 
pseudo-solide mais à renforcement postérieur témoi- 

gnant de son architecture liquidienne (fig. 11.27). 

La vascularisation du parenchyme pathologique est d'ori- 
gine pulmonaire, habituellement sans image vasculaire sys- 
témique objectivée en Doppler en l'absence de séquestration 
associée. Une faible vascularisation par rapport au poumon 
adjacent normal peut être objectivée sur une cartographie 
vasculaire (fig. 11.27d et e). 

Cette malformation est le plus souvent isolée. Il est 
néanmoins indispensable de rechercher systématiquement, 
surtout dans les pathologies macrokystiques, l'existence de 
malformations associées urinaires, cardiaques, digestives, 
encéphaliques ou thoraciques (hernie de coupole), mais 
aussi pulmonaires à type de séquestration pulmonaire, de 
kyste bronchogénique ou d'atrésie bronchique. L'association 
avec une anomalie chromosomique est peu fréquente, mais 
l'indication d'un prélèvement ovulaire pour étude cytogéné- 
tique doit être envisagée en cas d'anomalie associée. 


Séquestration pulmonaire 

Généralités 

La séquestration pulmonaire est une anomalie rare, repré- 

sentant 5 à 10 % des malformations congénitales du pou- 

mon. Elle correspond à un élément de tissu pulmonaire 

non fonctionnel ayant perdu ses connexions normales 

avec l'arbre trachéobronchique et dont la vascularisation 

artérielle est de type systémique. Cette vascularisation est 

assurée par un seul vaisseau, en règle générale, naissant 

directement de l'aorte thoracique ou abdominale. 
Il en existe deux formes anatomiques : 

= la séquestration intralobaire : elle partage, avec le poumon 
au sein duquel elle siège, l'enveloppe pleurale et le retour 
veineux pulmonaire. C'est la forme la plus fréquente (75 % 
des cas), mais son diagnostic est difficile par sa situation et 
le respect de ces paramètres anatomiques. Les malforma- 
tions associées sont rares et la symptomatologie clinique (à 
type de pneumopathies récidivantes, de pneumothorax ou 
d'hémoptysies) n'apparaît qu'après l'âge de 2 ans; 

= laséquestration extralobaire : elle possède une enveloppe 
pleurale propre et un retour veineux anormal vers le sys- 
tème azygocave. Bien qu'elle ne représente que 25 % des 


Chapitre 11. Pathologie thoracique 549 





Fig. 11.25 Maladie adénomatoide kystique du poumon - formes macrokystiques (anciennement type 1 de Stocker). a. Coupe para- 
sagittale thoraco-abdominale droite. MAKP macrokystique caractérisée par un poumon échogéne (>) au sein duquel on individualise deux gros 
kystes (+). Le poumon normal refoulé par le poumon dysplasique ne peut être évalué sur ce cliché. b. Examen foetopathologique retrouvant un 
volumineux kyste pulmonaire uniloculaire (+). c. Coupe thoracique transversale : très volumineux kyste pulmonaire droit cloisonné (+) au sein d'un 
parenchyme pulmonaire échogène (>); le cœur (C) est refoulé vers la gauche, comprimé avec un axe horizontalisé. d. Même foetus qu'en c. Étude 
volumique en mode TUI permettant par une acquisition transversale une étude en coupes sagittales sériées. On visualise ainsi le kyste principal 
volumineux (+) et d'autres kystes sous-jacents. Source : fig. 11.25b de L. Devisme. 





Fig. 11.26 Maladie adénomatoide kystique du poumon - formes macrokystiques (anciennement type 2 de Stocker). a, b. Coupe trans- 
versale (a) et sagittale paramédiane gauche (6) du thorax : on visualise une formation parenchymateuse (*) formée de nombreux kystes de petite 
taille et localisée à la partie postéro-inférieure du poumon gauche (P) dont l'échogénicité est habituelle par ailleurs. Le cœur (C) est très légèrement 
refoulé en position médiane. Par ailleurs, l'estomac (E) est intra-abdominal et le diaphragme (<) gauche est bien visible (l'association MAKP-hernie 


de coupole est possible). 
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Fig. 11.26 Suite. c. Coupe transversale du thorax. MAKP droite (+) volumineuse refoulant le coeur (C) et le médiastin (=). d. Examen foetopatho- 
logique montrant dans le parenchyme pulmonaire de multiples kystes de taille variable, mais plutôt petits, correspondant à une MAKP de type 2 
de Stocker ou macrokystique selon Adzick. Source : fig. 11.26d de L. Devisme. 





Fig. 11.27 Maladie adénomatoide kystique du poumon - formes microkystiques (anciennement type 3 de Stocker). a. Coupe transver- 
sale du thorax mettant en évidence une formation parenchymateuse (*) échogène et homogène a contours géométriques déviant le cœur (C); le 
poumon sain est visible (P), moins échogéne, refoulé en postérieur. b. Coupe transversale du thorax : visualisation d'un parenchyme pulmonaire 
gauche pathologique (+), échogène et homogène en dehors d'une petite formation kystique isolée périphérique, occupant tout l'hémithorax et 
refoulant le cœur (C) dans l'hémithorax droit. c. Même foetus qu'en b. En coupe sagittale paramédiane gauche, refoulement et effet d'empreinte 
sur l'aorte thoracique descendante (—) par une masse parenchymateuse pulmonaire échogène occupant l'hémithorax (+). E : estomac; > : 
diaphragme. d. Coupe transversale du thorax : formation échogéne de volume modéré à la partie postérieure de l'hémithorax droit (+), de faible 
vascularisation pulmonaire. e. 29 SA. Coupe transversale du thorax. Présence d'une masse échogène (+) et homogène de 15 mm de diamètre, non 
vascularisée en Doppler énergie, alors que le reste du parenchyme pulmonaire présente une vascularisation normale. 


cas, la séquestration extralobaire est la forme principale- 
ment observée en période anténatale. Elle siège habituel- 
lement à la partie inférieure et postérieure de l'hémithorax 
entre le lobe inférieur du poumon et le diaphragme, le 
plus souvent à gauche, mais elle peut parfois occuper une 
situation plus médiane ou sous-diaphragmatique dont le 


diagnostic échographique sera plus difficile (fig. 11.28). 
Elle est composée de tissu pulmonaire normal, mais dont 
les bronchioles, les canaux alvéolaires et les alvéoles sont 
anormalement dilatés. Une dilatation associée des canaux 
lymphatiques peut expliquer la survenue d'un chylotho- 
rax. La lésion peut parfois comporter une composante 
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Fig. 11.28 Séquestration pulmonaire sous-diaphragmatique. a, b. Coupes transversales abdominales hautes. En a, 28 SA, masse sous- 
diaphragmatique échogène (+) contenant des images kystiques entre la coupole gauche et la surrénale. L'enveloppe pleurale semble se deviner 
en périphérie sous la forme d'un liseré liquidien (>). En b, la mise en évidence d'un vaisseau nourricier d'origine aortique (>) affirmera le 
diagnostic. Ao : aorte. c, d. Coupes transversales abdominales hautes. En c, séquestration pulmonaire sous-diaphragmatique droite sous forme 
d'une image ovalaire échogéne (*), contenant une image kystique, au contact de la surrénale (<) et du foie (F). En d, vascularisation par un 
double vaisseau systémique (—) d'origine aortique. Ao : aorte; F : foie. e à g. Trois aspects différents de la même séquestration pulmonaire sous- 
diaphragmatique. En e, échographie, coupe coronale médiane thoraco-abdominale. Image oblongue, abdominale (—), dans l'angle costovertébral 
au-dessus de l'estomac (E), échogène et homogène, de même échostructure que le poumon (P). En f, même fœtus, IRM anténatale montrant plus 
volontiers une structure multikystique (—). En g, échographie postnatale : structure mixte. 
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Fig. 11.29 Séquestration pulmonaire - malformations associées. a. Coupe sagittale paramédiane. Masse parenchymateuse intrathoracique 
hétérogène, a contours limités, échogène à sa base (+), moins échogène et contenant des images kystiques à sa partie supérieure (>). b. Même 
foetus : la mise en évidence d'un vaisseau nourricier systémique (—) d'origine aortique (Ao) affirme le diagnostic de séquestration pulmonaire, pro- 
bablement associée à une MAKP (>). L'examen anatomopathologique de la pièce opératoire confirme ce diagnostic. c. Coupe transversale oblique 
thoraco-abdominale. Séquestration pulmonaire sous-diaphragmatique gauche (+) chez un fœtus présentant une hernie diaphragmatique gauche; 
l'estomac (E) est intrathoracique et séparé du cœur (C) refoulé dans l'hémithorax droit par une image triangulaire échogène (**) qui correspond à 


une seconde séquestration intrathoracique. 


adénomatoïde. Les associations malformatives sont pos- 
sibles (fig. 11.29), notamment avec une hernie de coupole 
diaphragmatique. Une communication avec le tube diges- 
tif est parfois retrouvée à l'origine d'une malformation 
œsobronchopulmonaire dont le diagnostic est surtout 
postnatal. Les complications cliniques (détresse respira- 
toire, insuffisance cardiaque) apparaissent dans 25 % des 
cas dès la période néonatale. 


Diagnostic échographique 

Le diagnostic échographique repose sur la mise en évi- 
dence, au cours d'un examen systématique en général 
au 2° trimestre, d'une masse échogène souvent homogène 
et bien limitée, de forme triangulaire ou arrondie, de taille 


variable (en moyenne 4 cm), soulevant et refoulant le 
parenchyme pulmonaire homolatéral (fig. 11.30). Il peut 
exister en son sein de petites formations kystiques anécho- 
gènes souvent infracentimétriques. 

La mise en évidence en Doppler couleur d'un pédi- 
cule vasculaire naissant de l'aorte (le plus souvent à 
partir de l'aorte abdominale et traversant le diaphragme) 
permet de confirmer le diagnostic et de distinguer la 
séquestration des autres malformations pulmonaires 
(MAKP, atrésie bronchique, emphysème lobaire), dont la 
vascularisation est issue des vaisseaux artériels pulmo- 
naires. Ce pédicule est de calibre très variable, parfois 
important (fig. 11.31). L'étude du retour veineux, diffé- 
rent selon le type de séquestration, est en revanche diffi- 
cile à analyser. 
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Fig. 11.30 Séquestration pulmonaire. a. Coupe sagittale paramédiane droite mettant en évidence une formation parenchymateuse (*) échogène 
et homogène triangulaire localisée en postérobasal au contact de la coupole diaphragmatique (<). Le poumon sain (P) apparaît en antérieur moins 
échogène. F : foie. b. Coupe coronale oblique thoraco-abdominale. Individualisation dans l'hémithorax gauche d'une masse échogène, homogène, 
triangulaire (+) au contact du bord latéral du cœur (C) et dont la base repose sur le diaphragme gauche (<) au-dessus de l'estomac (E). F : foie. 
c. Coupe thoracique transversale. Masse (+) arrondie postérieure et inférieure, refoulant un peu le cœur (C) vers la droite. Elle est plus échogène 
que le poumon normal (P) bien visible en avant. d. Coupe sagittale paramédiane gauche : masse échogéne oblongue (+) postérobasale en arrière 
du cœur (C) au contact de la coupole diaphragmatique (>). e. Coupe thoracique transversale : image ovalaire échogène, homogène (*), de petite 
taille, médiane en arrière du cœur (C) et en avant de l'aorte; le parenchyme pulmonaire normal (P) moins échogène est visible de part et d'autre. 


Il peut s'y associer dans 5 à 10 % des cas, surtout en cas 
de séquestration extralobaire, un hydrothorax homolatéral 
(fig. 11.32) parfois volumineux et compressif; il peut alors 
se compliquer d'une anasarque fœtale en cas de compres- 
sion thoracique ou de déviation cardiomédiastinale, facteur 
pronostique péjoratif faisant discuter une prise en charge 
anténatale par dérivation thoraco-amniotique. Cette com- 
plication pourrait être secondaire à la torsion du pédicule 
entraînant une nécrose du parenchyme séquestré (qui alors 
s'atrophie et parfois disparaît en échographie) ou a des lym- 
phangiectasies multiples au sein du séquestre. 

Une proposition d'étude cytogénétique doit être effec- 
tuée en cas de malformations associées qui doivent être 
recherchées. 


Facteurs pronostiques et évolution 
des malformations kystiques 
parenchymateuses pulmonaires 


Le diagnostic de malformation kystique parenchymateuse 
pulmonaire isolée étant posé, une évaluation du pronostic 
s'impose pour adapter la surveillance anténatale et orienter 
le lieu d'accouchement. 

En effet, certains paramètres peuvent faire craindre 
l'apparition in utero d'une décompensation fœtale pouvant 
conduire à une mort in utero ou favoriser la survenue de 


complications néonatales précoces à type de détresse res- 

piratoire immédiate nécessitant un support ventilatoire 

(jusqu à 25 % pour certains auteurs), voire indiquant parfois 

la réalisation d'une chirurgie en urgence (5 % des cas). 
Ainsi, outre les arguments diagnostiques, la forme ana- 

tomique (macro- ou microkystique ou mixte) et la vascu- 

larisation (vascularisation pulmonaire, pédicule vasculaire 

systémique), il est nécessaire de notifier clairement dans le 

compte rendu : 

= l'existence ou non d'un kyste dominant, sa vitesse de 
croissance et son effet de masse sur les organes thora- 
ciques adjacents; celui-ci peut en effet, en fonction de 
son retentissement, nécessiter la réalisation d'une ponc- 
tion évacuatrice voire la pose d'un drain in utero; 

= l'existence ou non d'un épanchement homolaté- 
ral pouvant également justifier parfois un drainage 
thoraco-amniotique; 

= l'existence ou non d'un hydramnios, fréquent, consé- 
quence de la déviation ou de la compression médias- 
tinale, nécessitant une surveillance et une prise charge 
obstétricales spécifiques (fig. 11.33a); 

= l'existence ou non d'une anasarque fœtale (5 à 40 % 
des cas), conséquence d'une insuffisance cardiaque par 
compression, déviation, gêne au retour veineux, facteur 
de risque péjoratif pouvant conduire au décès du fœtus 


(fig. 11.33b); 
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Fig. 11.31 Séquestration pulmonaire — pédicule vasculaire. a. Coupe sagittale paramédiane gauche : séquestration postérobasale gauche 
sous la forme d'une image échogéne triangulaire postérieure (+) au contact de la coupole gauche (>) au-dessus de l'estomac (E). b. Même 
foetus. Coupe coronale : mise en évidence par Doppler d'un pédicule vasculaire (=) d'origine aortique sous-diaphragmatique pénétrant dans le 
parenchyme pathologique (+). c. Coupe transversale du thorax : image ovalaire (+) limitée, échogène à la partie postérieure de l'hémithorax droit, 
contrastant avec le parenchyme pulmonaire sain (P) en avant, avec mise en évidence en Doppler d'un pédicule vasculaire (—) systémique d'origine 
aortique. Ao : aorte; C : cœur. d. Coupe sagittale médiane thoraco-abdominale. Pédicule vasculaire (—) de la séquestration pulmonaire (+) de la 
fig. 11.30a. Ao : aorte; F : foie et vaisseaux hépatiques. 


l'appréciation objective du volume de la malformation, 

outre les signes habituels liés à l'effet de masse (compres- 

sion cardiomédiastinale, horizontalisation voire éversion 
des coupoles diaphragmatiques) : 

— celle-ci sera réalisée par calcul du cystic adenomatoid 
malformation volume ratio (CVR) : rapport entre le 
volume de la malformation et le périmetre cépha- 
lique, calculé par la multiplication des trois plus 
grands axes obtenus en coupe transversale et coupe 
sagittale, multiplié par un facteur correctif de 0,52 
(volume de malformation pulmonaire en cm3) et rap- 
porté au périmetre céphalique (en cm) (exemple a la 
fig. 11.34), 

— l'évolution du CVR se fait souvent vers une augmen- 
tation progressive jusque vers 25 SA pour atteindre 


ensuite un plateau entre 25 et 28 SA dans plus de la 
moitié des cas; en dehors des formes avec kyste domi- 
nant d'évolution rapide, si la croissance est stabilisée, 
l'apparition secondaire d'une anasarque est alors rare. 
En cas de CVR supérieur a 1,6, le risque d'anasarque 
fœtale, de mort in utero ou d'altération du pronostic 
néonatal est augmenté. Un CVR faible serait associé a 
un pronostic plus favorable, 

l'évolution peut également se faire vers une régression 
de la malformation (20 % des cas, fig. 11.35) voire une 
disparition échographique totale (10 %). Toutefois, 
celle-ci ne disparait pas sur le plan anatomique et 
la surveillance postnatale doit étre maintenue avec 
notamment la réalisation d'une imagerie par scanner 
vers l'âge de 6 mois. 
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Fig. 11.32 Séquestration pulmonaire extralobaire et hydrothorax. Coupe parasagittale gauche. On individualise un hydrothorax (**) au- 
dessus d'un lobe pulmonaire sain (P). Une masse parenchymateuse limitée quadrangulaire (+) est localisée en postérobasal au-dessus de la coupole 
diaphragmatique gauche (>) et on visualise une enveloppe pleurale propre (=). La mise en évidence d'un pédicule vasculaire systémique permettra 
d'affirmer le diagnostic de séquestration pulmonaire extralobaire. E : estomac. 





Fig. 11.33 Malformations parenchymateuses kystiques pulmonaires - critères pronostiques. 23 SA. Hydramnios important (a) dont la 
recherche étiologique est aisée, car on retrouve en b, sur une coupe sagittale paramédiane droite thoraco-abdominale, une très volumineuse 
MAKP macrokystique droite (*) entraînant une éversion de la coupole diaphragmatique droite (<), faisant empreinte sur le foie (F) et associée a 
une anasarque avec une ascite importante (—). 





Fig. 11.34 Malformations parenchymateuses kystiques pulmonaires - calcul du CVR. CVR = h x I x L x 0,52/PC = 3,9 x 5,5 x 4 
x 0,52/20 = 2,2 cm’. Exemple de calcul du CVR chez un foetus porteur d'une MAKP microkystique gauche. Mesures orthogonales maximales dans 
les trois plans de l'espace en coupe sagittale paramédiane (b) et transversale (c) permettant de calculer un volume parenchymateux pathologique 
qui est pondéré par un facteur correctif de 0,52 et rapporté a la mesure du PC (a). 
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Fig. 11.35 Maladie adénomatoide kystique de forme microkystique - modalités évolutives. a. 22 SA. Coupe transversale du thorax 
mettant en évidence une très volumineuse formation parenchymateuse (+) échogène, occupant tout l'hémithorax gauche dépassant largement la 
ligne médiane, refoulant le médiastin et le cœur (C) qui est compressé contre la paroi de l'hémithorax droit; le poumon sain est visible (P), moins 
échogène, refoulé en postérieur. b. 26 SA. Même foetus. Coupe transversale : la MAKP occupe toujours la totalité de l'hémithorax gauche (*) mais 
la compression du cœur (C) dans l'hémithorax droit est beaucoup moins marquée. c. 34 SA. Même fœtus. En coupe transversale, on retrouve les 
éléments anatomiques en position habituelle; le médiastin et le cœur (C) ont repris une position et un axe normaux. Le parenchyme pulmonaire 


pathologique (*) apparaît échogène en antérieur gauche. Le poumon sain (P) est visible à gauche et à droite. 


Le pronostic des malformations kystiques pulmonaires 
est majoritairement favorable et la conduite à tenir post- 
natale peut se limiter à une simple surveillance mais justi- 
fie souvent une exérèse chirurgicale ou un traitement par 
embolisation. 

Un transfert in utero pour accouchement a proximité 
d'une réanimation néonatale voire d'un centre chirurgical 
doit étre envisagé dans les formes volumineuses, évolutives 
ou compliquées. 


Pathologies de l'arbre 
trachéobronchique 


Les pathologies de l'arbre trachéobronchique sont rares et 
on les sépare habituellement en deux groupes : les atrésies 
et les agénésies. 


Atrésie ou obstruction laryngotrachéale 


L'atrésie ou l'obstruction laryngée résulte d'une atteinte 
supraglottique, glottique ou infraglottique lors du déve- 
loppement des sixièmes arcs branchiaux et ne peut être 
distinguée en période anténatale d'une atrésie proximale 
de la trachée (congenital high airway obstruction syn- 
drome ou CHAOS). Elle peut être associée à une anomalie 
de l'cesophage, en règle générale une fistule parfois large, 
qui permet la circulation du liquide d'origine pulmonaire 
et d'éviter la distension pulmonaire, rendant alors le dia- 
gnostic anténatal très difficile. En effet, en l'absence de 
fistule avec l'œsophage, le liquide pulmonaire s'accumule 
dans les alvéoles et provoque une distension des deux 
poumons qui présentent une hyperéchogénicité franche 
et homogène du parenchyme, échographiquement déce- 
lable dès 16 SA. L'image de la trachée, remplie de liquide, 
sinterrompant au niveau du larynx est parfois mise en 
évidence. 

L'accentuation progressive de la distension pulmonaire 
devenant majeure conduit a une compression cardiomédias- 
tinale avec un cœur en position centrale et provoque une 


inversion des coupoles diaphragmatiques. Il existe alors fré- 
quemment une ascite, des signes d'anasarque et un hydram- 
nios associés (fig. 11.36). Le pronostic est très péjoratif. 

L'association d'un obstacle laryngotrachéal à d'autres 
malformations est fréquente (50 %). En particulier, l'excep- 
tionnel syndrome de Fraser (autosomique récessif) associe 
une atrésie trachéale ou laryngée à des anomalies faciales 
(fente, cryptophtalmie, anophtalmie ou microphtalmie, dys- 
plasie des oreilles, dysmorphie faciale, absence ou obstacle 
sur les canaux lacrymaux), des malformations des extré- 
mités (syndactylie, polydactylie), des malformations gas- 
tro-intestinales (malrotation intestinale, sténose ou atrésie 
anale), des malformations génito-urinaires (agénésie rénale, 
hypospade, malformation utérovaginale). 


Atrésie bronchique 


L'atrésie bronchique est également une anomalie rare, pro- 
bablement due à une atteinte bronchique localisée d'origine 
vasculaire. Cette sténose bronchique secondaire s'accom- 
pagne d'une accumulation de liquide en amont avec disten- 
sion du parenchyme pulmonaire qui peut parfois présenter 
des remaniements adénomatoides pouvant porter a confu- 
sion. Elle touche plus volontiers les lobes supérieurs avec 
une prédominance gauche. 

On peut en rapprocher l'emphysème lobaire congénital, 
dû à une obstruction bronchique intrinsèque ou extrin- 
sèque. On notera que l'appellation «emphysème », fréquem- 
ment utilisé dans la littérature, n'est pas judicieusement 
choisie pour le fœtus baignant dans son liquide amniotique 
loin de tout espace gazeux! 

D'un point de vue échographique, le diagnostic peut être 
évoqué devant une plage finement échogène homogène, 
d'aspect pseudo-solide avec parfois des signes de disten- 
sion, systématisée plus souvent dans les lobes supérieurs ou 
moyens, pouvant porter à confusion avec une maladie adé- 
nomatoïde de forme microkystique (fig. 11.37). De petites 
images liquidiennes arrondies peuvent être visualisées près 
des hiles pulmonaires correspondant à des bronchocèles 
(fig. 11.38). La vascularisation artérielle est de type pulmo- 
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Fig. 11.36 Atrésie trachéale. a. Coupe transversale : distension pulmonaire bilatérale — volumineux poumons (+) hyperéchogènes et homogènes — 
avec un cœur central (C) et comprimé. b. Coupe frontale : refoulement et inversion des coupoles diaphragmatiques (—). On devine la trachée (T) remplie 
de liquide. c. La compression cardiaque est responsable d'une ascite (+). d. Autre dossier (23 SA). Coupe parasagittale. Poumon (+) hyperéchogène, bord 
inférieur arrondi souligné par un petit épanchement pleural (=), coupole diaphragmatique aplatie, hydramnios. 





Fig. 11.37 Atrésie bronchique. a. Plage échogène systématisée (—), dont les limites sont plus ou moins convexes, en fonction de la rétention. 
b. En IRM, coupe coronale mettant en évidence un lobe pulmonaire (=) en inflation hydrique avec des limites convexes et en hypersignal T2 par 


rapport au parenchyme pulmonaire sain (P). 
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naire. Une association est possible avec un kyste bronchogé- 
nique ou une sequestration. 

L'évolution est en règle favorable en l'absence de phéno- 
mène compressif. Après la naissance, la distension lobaire 
ou segmentaire du poumon peut conduire a une exérèse 
chirurgicale. 


Hypoplasie ou agénésie 
bronchopulmonaire 


L'hypoplasie ou agénésie bronchopulmonaire correspond 
a des pathologies exceptionnelles, elle peut étre uni- ou 
bilatérale. 

L'hypoplasie ou agénésie bronchopulmonaire unilatérale 
se traduit par une déviation cardiomédiastinale importante 
homolatérale, sans visualisation de structure pulmonaire 
en regard, avec une échogénicité légèrement augmentée du 





parenchyme pulmonaire individualisé de l'autre côté, de 
forme globalement conservée, sans autres arguments évo- 
cateurs de hernie de coupole ou de maladie parenchyma- 
teuse kystique (fig. 11.39a). L'étude Doppler objective une 
absence de vaisseaux pulmonaires du côté de l'agénésie. Il 
s'agit d'une agénésie du poumon droit dans 70 % des cas et 
des malformations associées de tous types sont retrouvées 
dans la moitié des cas. En revanche, les anomalies chromo- 
somiques sont rares. 

Dans le syndrome du cimeterre’ (1 cas pour 50 000 nais- 
sances), on décrit une hypoplasie (rarement une agénésie) 


Le terme de cimeterre a été utilisé en raison de l'aspect anormal de la 
veine pulmonaire droite qui apparaît sur une radiographie de thorax 
comme une opacité tubulaire, effilée et convexe en dehors, parallèle 
au bord droit du cœur ressemblant à un cimeterre. 





Fig. 11.38 Emphysème lobaire congénital - bronchocèles. a. Coupe sagittale paramédiane droite. Le lobe moyen du poumon droit est aug- 
menté de volume et légèrement échogène (+) par rapport au parenchyme pulmonaire normal visible en postérieur (P); il existe près des régions 
hilaires de petites images liquidiennes arrondies avasculaires (—) correspondant à des bronchocèles. F : foie. b. On retrouve les mêmes constata- 


tions de façon bilatérale en coupe transversale des quatre cavités (C). 





Fig. 11.39 Hypoplasie et agénésie bronchopulmonaire. 
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Fig. 11.39 Suite. a. Atrésie bronchopulmonaire unilatérale droite. Coupe transversale du thorax. Le coeur (C) est refoulé contre la paroi thoracique 
droite. Le poumon gauche (*), d'échostructure homogène, déborde la ligne médiane. Absence de parenchyme pulmonaire à droite. b à d. Hypo- 
plasie pulmonaire unilatérale. En b, coupe transversale du thorax. Le cœur (C) est refoulé vers la paroi thoracique droite. L'hémithorax gauche 
contient le poumon gauche (++) d'échostructure homogène. En arrière du cœur, on retrouve une petite structure d'échogénicité identique, corres- 
pondant à un petit lobe pulmonaire droit (+). On notera la fusion des structures pulmonaires (+) gauche et droite en arrière du cœur et en avant 
de l'aorte (Ao). En c, même coupe en IRM. En d, même fœtus qu'en b et c, IRM, coupe coronale : le poumon gauche est d'aspect normal (**). 
Fusionné à celui-ci au niveau du lobe inférieur, on retrouve le poumon droit hypoplasique (+) au-dessus en en dedans du cœur (C); l'estomac (E) 


est visible à gauche en position habituelle. 


pulmonaire droite associée à une dextrocardie (fig. 11.39b) 
(avec une fois sur quatre une cardiopathie) et une anomalie 
du retour veineux pulmonaire droit, la veine pulmonaire 
anormale se drainant dans la veine cave inférieure sus- ou 
sous-diaphragmatique entraînant un shunt gauche-droit. 
On peut retrouver aussi une vascularisation artérielle pul- 
monaire droite systémique provenant de l'aorte ou de l'une 
de ses branches. L'IRM met en évidence un poumon «en 
fer à cheval », imagerie obtenue par la fusion postérieure des 
lobes inférieurs des deux poumons entre le cœur en avant 
et l'œsophage et la colonne vertébrale en arrière (fig. 11.39c 
et d). En postnatal, la veine pulmonaire droite apparaît sur 
une radiographie de thorax comme une opacité tubulaire, 
effilée et convexe en dehors, parallèle au bord droit du cœur, 
ressemblant à un cimeterre. 

Le syndrome de Mardini-Nyhan, exceptionnel, associe 
une agénésie pulmonaire unilatérale (partielle ou complète), 
une cardiopathie et des anomalies du pouce homolatéral 
(hypoplasique, dupliqué ou triphalangé). 

Le pronostic néonatal de l'agénésie ou hypoplasie bron- 
chopulmonaire unilatérale est fonction du retentissement 
hémodynamique, des malformations cardiaques ou viscé- 
rales associées et de la qualité de la prise en charge immé- 
diate. La mortalité reste élevée dans les formes droites. Les 
formes gauches, isolées, ont un meilleur pronostic lié à 
l'hypertrophie compensatrice du poumon normal. 

L'hypoplasie ou agénésie bronchopulmonaire bilatérale 
est exceptionnelle, isolée ou associée dans le cadre d'un 
syndrome polymalformatif, avec un développement total ou 
partiel de l'arbre aérien extrapulmonaire. 


Pathologies médiastinales 


On regroupe ici plusieurs pathologies d'origine et de pro- 
nostic différents. 


Kyste bronchogénique 


Le kyste bronchogénique est dû au développement d'un 
bourgeon anormal lors de la formation des voies aériennes 
trachéobronchiques, qui s'isole secondairement pour abou- 
tir à la formation d'un kyste contenant du mucus sécrété 
par les cellules épithéliales de sa paroi. Habituellement, il 
ne communique donc pas avec les voies aériennes. Il est 
généralement médiastinal et siège sept fois sur dix dans le 
médiastin moyen à proximité de la bifurcation trachéale, 
mais il peut également être hilaire, parenchymateux pulmo- 
naire, pleural, voire diaphragmatique. Le kyste bronchogé- 
nique, dans sa localisation médiastinale représente 10 % des 
tumeurs du médiastin. 

En échographie, il se traduit par une image kystique, 
de taille variable (quelques millimètres à plusieurs centi- 
mètres), avasculaire, uniloculaire bien limitée, qui siege 
le long de l'axe trachéobronchique au sein du médiastin 
(formes précoces) ou du parenchyme pulmonaire (formes 
tardives) (fig. 11.40). Son contenu mucoide est le plus sou- 
vent transsonore, mais peut étre exceptionnellement écho- 
gene et faire discuter une formation solide. 

Il devra être différencié d'un kyste péricardique ou pleuropéri- 
cardique souvent de plus petite taille et de localisation antérieure 
au contact du péricarde et de la paroi thoracique (fig. 11.41). 
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Fig 11.40 Kyste bronchogénique. a. Coupe transversale du thorax mettant en évidence une image liquidienne arrondie à paroi fine (>), avas- 
culaire au Doppler, en position juxta-hilaire au sein d'un parenchyme pulmonaire d'échogénicité habituelle (P). b. Coupe coronale. Image kystique 
postérieure et supérieure (—) en position para-aortique (Ao). P : poumon. c. Même foetus qu'en b. Aspect du kyste bronchogénique (—) en IRM, en 
hypersignal T2. d. Coupe transversale du thorax : image kystique arrondie, volumineuse (—), faisant empreinte sur le parenchyme pulmonaire droit 
sain (P) et sur la base du coeur (C). e. Même foetus qu'en d. Le kyste bronchogénique (—) déborde légèrement la ligne médiane et vient s'insinuer 
dans la crosse aortique (Ao) au contact de la bifurcation de l'artère pulmonaire (AP). 





Les malformations associées sont rares. 

En revanche, le kyste bronchogénique, parfois volumi- 
neux, peut alors générer une compression cesophagienne, 
responsable d'hydramnios, ou trachéobronchique faisant 
craindre une détresse respiratoire à la naissance. Dans ces 
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Sa taille, variable, peut croître en cours de grossesse en 
raison de sécrétions internes. 

Une étude anatomique soigneuse doit être effectuée à 
la recherche de malformations associées retrouvées dans 
30 % des cas (association VACTERL par exemple, voir cha- 


formes compliquées, une naissance dans une maternité de pitres 10 et 15). 
niveau III est conseillée avec une prise en charge chirurgicale 
plus ou moins rapide en fonction de la tolérance postnatale. 
Kyste neuro-entérique 


Le kyste neuro-entérique est secondaire à un défaut de sépa- 
ration entre la notochorde et l'entoblaste (voir fig. 10.4q). 
Ceci conduit a une malformation conjointe du rachis et de 
l'intestin primitif. Cette malformation, exceptionnelle, se 
traduit par une image kystique médiastinale postérieure, de 
traduction échographique voisine d'une duplication œsopha- 
gienne (fig. 11.42c). Son caractère cloisonné ou biloculaire 


Duplication cesophagienne 


La duplication cesophagienne est due a une malformation de 
l'intestin primitif antérieur et se présente sous la forme d'une 
masse anéchogène, avasculaire, arrondie ou plus rarement 
oblongue, prévertébrale dont l'aspect échographique est voi- 
sin de celui d'un kyste bronchogénique, mais avec souvent 
une paroi plus irrégulière et de topographie plus postérieure 
au niveau du médiastin inférieur (six fois sur dix). Elle repré- 
sente 10 % des duplications digestives (fig. 11.42a et b). 





et, surtout, l'association à une malformation rachidienne 
(anomalie des corps vertébraux : le plus souvent hémiver- 
tèbre, agénésie vertébrale, bloc vertébral, fente corporéale, 





Fig 11.41 Kyste pleuropéricardique. a, b. Coupes transversales du thorax mettant en évidence une image liquidienne arrondie à paroi fine (>), 
avasculaire au Doppler, en avant du parenchyme pulmonaire droit qui est d'échogénicité habituelle (P), localisé en antérieur, près de la paroi 
thoracique, au contact du ventricule cardiaque droit (VD).R : rachis. c. Même foetus. Coupe sagittale paramédiane droite. Aspect du kyste pleuro- 
péricardique (—) à l'extrémité antérieure du parenchyme pulmonaire droit sain (P), au contact de la paroi thoracique et sous le thymus légèrement 
hypo-échogène (T). F : foie; > : diaphragme. 





Fig 11.42 Tumeurs médiastinales. a, b. Coupes transversales du thorax au niveau des quatre cavités. En arrière du cœur (C) et en avant de 
l'aorte (Ao), présence d'une image kystique médiastinale (+) avec une paroi individualisée et irrégulière au contact de l'œsophage, faisant évoquer 
une duplication œsophagienne. c. Coupe transversale du thorax au niveau des quatre cavités. En arrière du cœur (C), on individualise une masse 
kystique, avasculaire, multiloculée (—) non compressive, dont les contours postérieurs sont un peu irréguliers. Elle se situe à distance du rachis mais 
très près de l'œsophage. Le diagnostic exact sera donné par l'examen anatomopathologique de la pièce opératoire : kyste entérique. 
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diastématomyélie) permettent d'évoquer le diagnostic. La 
localisation de l'anomalie vertébrale peut être décalée par 
rapport à celle du kyste et il faut une étude rigoureuse du 
rachis cervicothoracique pour évoquer le diagnostic. 


Tumeur médiastinale 


Les tumeurs médiastinales sont rares. Elles peuvent être 
compressives sur les différents éléments du médiastin et 
donc s'accompagner d'un hydramnios. 

En présence d'une tumeur solide, échogène et homogène, 
le premier diagnostic à évoquer est celui d'un neuroblas- 


dans la gouttière costovertébrale. Il peut parfois s'étendre 
vers le canal rachidien et la moelle. 

Le médiastin antérieur est une des localisations possibles 
des tératomes. Ils peuvent se présenter sous la forme d'une 
image kystique, anéchogène, d'une masse d'échostructure 
mixte ou d'une tumeur solide, échogène. Le tératome, 
souvent de localisation latérocardiaque, peut refouler les 
structures cardiovasculaires et s'accompagner alors, dans les 
formes les plus volumineuses, d'une anasarque (fig. 11.43). 
En cas de structure kystique prédominante, on peut égale- 
ment discuter les autres pathologies kystiques intrathora- 
ciques (voir plus haut) et, dans une forme multiloculaire, un 


tome qui présente une topographie médiastinale postérieure  Iymphangiome kystique (fig. 11.44). 





Fig 11.43 Tératome médiastinal. a. Coupe coronale. Volumineuse tumeur, échogène et limitée (+), plongeant dans la partie supérieure du 
médiastin et refoulant les structures intrathoraciques correspondant à un tératome cervicomédiastinal. b. Même fœtus qu'en a. En coupe trans- 
versale, la tumeur fortement compressive sur les structures cervicales et le médiastin est à l'origine d'une anasarque fœtale avec hydrothorax 
bilatéral (—) et important œdème sous-cutané périthoracique (>). 





Fig 11.44 Lymphangiome médiastinal. a. Coupe transversale oblique du thorax. Visualisation dans l'hémithorax antérieur, en avant 
des vaisseaux, d'une image kystique multicloisonnée (+), avec une paroi individualisée fine, avasculaire, se moulant sur le parenchyme 
pulmonaire sain (P) et irrégulière au contact de l'œsophage, correspondant à un lymphangiome kystique. b. Même foetus qu'en a. En 
coupe sagittale, le lymphangiome (+) est développé vers l'avant, sous le thymus (T) et sa structure liquidienne entraîne un renforcement 
ultrasonore postérieur se superposant au parenchyme pulmonaire sain en arrière (P). F : foie; > : diaphragme. c. Coupe transversale du tho- 
rax. Tumeur thoracique médiane à développement antérieur, hétérogène, multikystique et échogène (**), bien limitée, faisant empreinte 
sur les structures adjacente et indépendante du parenchyme pulmonaire sain adjacent (P), ayant fait évoquer initialement un tératome 
médiastinal; l'IRM mettant en évidence une structure macro- où microkystique (pseudo-solide) sera plus en faveur d'un diagnostic de 
lymphangiome. R : rachis. 
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Fig. 11.45 Tumeurs thoraciques pariétales. a. En coupe transversale, on individualise une volumineuse masse multicloisonnée, en majorité 
anéchogéne, a développement sous-cutané externe par rapport au grill costal (>). Les structures intrathoraciques sont respectées. L'extension se 
fait vers le creux axillaire et infiltre les masses musculaires de l'épaule et du bras ce qui en fait la gravité. Il s'agit d'un lymphangiome thoraco-axil- 
laire. b, c. Masse sous-cutanée limitée (+), développée en regard de la partie postérosupérieure du grill costal, très vascularisée; l'étude vasculaire 
tridimensionnelle permet d'individualiser les pédicules nourriciers (+) du peloton vasculaire d'un hémangiome de type RICH (rapidly involuting 
congenital hemangioma). 


Pathologies pariétales 
Thorax étroit 


Si, de manière subjective, l'attention est attirée par la dispa- 
rité en coupe axiale entre la taille de l'abdomen et celle du 
thorax, ainsi que par l'aspect de «coup de hache » antérieur 
de la jonction thoraco-abdominale en coupe sagittale (voir 
fig. 15.19), il est nécessaire de l'objectiver par les biométries 
abdominales et thoraciques. 

Une compression thoracique est observée en cas d'oli- 
goamnios sévère ou d'anamnios. L'étroitesse du thorax 
doit aussi faire rechercher la présence d'anomalies costales 
parfois associées a des pathologies rachidiennes complexes 
(voir chapitre 10, Anomalies des vertèbres et de la courbure 
du rachis). Des côtes anormalement courtes, ne dépassant 
pas le tiers moyen du thorax, s'inscrivent en général dans 
le cadre d'une ostéochondrodysplasie (voir chapitre 15) ou 
d'une ciliopathie. 

En dehors des conséquences propres liées à la pathologie 
sous-jacente et du retentissement orthopédique et ventila- 
toire secondaire, l'hypoplasie pulmonaire secondaire peut 
mettre en jeu le pronostic vital néonatal. 


Tumeurs pariétales 


Les tumeurs de la paroi thoracique sont essentiellement 

représentées par les hamartomes, les tératomes, les héman- 

giomes et les lymphangiomes : 

= les hamartomes se traduisent par une masse échogène 
limitée, parfois calcifiée, en continuité avec une ou plu- 
sieurs côtes, mais pouvant faire discuter un neuroblas- 
tome en cas de localisation postérieure pararachidienne ; 

= les tératomes présentent un aspect variable dans leur 
échostructure, et ils se situent le plus souvent dans la 
région médiane antérieure présternale ; 

= les lymphangiomes prennent habituellement l'aspect 
d'une masse liquidienne multicloisonnée, avec parfois une 


échostructure mixte en raison de l'hyperéchogénicité liée 
à la présence de microkystes. Ils siègent volontiers dans 
les régions thoraco-axillaire ou cervicobrachiale, pouvant 
présenter une extension médiastinale (fig. 11.45a) ; 

= les hémangiomes forment des tumeurs d'échostructure 
mixte et de topographie variable, dont le diagnostic peut 
être évoqué sur la mise en évidence d'une hypervascula- 
risation en échographie Doppler (fig. 11.45b et c). 
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Les malformations cardiaques sont les malformations 
congénitales les plus fréquentes et sont rencontrées chez 5 à 
10 nouveau-nés sur 1000. Cette proportion est plus impor- 
tante chez le foetus en raison du taux élevé d'avortements 
spontanés survenant en cas de malformations complexes ou 
d'aberrations chromosomiques. 
Ces malformations méritent d'être reconnues à plusieurs 
titres : 
= parfois en raison de leur mauvais pronostic conduisant à 
discuter une interruption médicale de grossesse; 
= du fait de leur association possible avec une anomalie 
chromosomique (canal atrioventriculaire, communica- 
tion interventriculaire, tétralogie de Fallot et autres ano- 
malies conotroncales) ; 
= pour débuter sans tarder un traitement in utero (troubles 
du rythme); 
= pour permettre une prise en charge néonatale immédiate 
et adaptée afin d'améliorer le pronostic de la cardiopathie 
(transposition des gros vaisseaux, anomalies sévères du 
cœur gauche et autres anomalies ducto-dépendantes). 
À l'inverse, la constatation d'une anatomie cardiaque 
fœtale normale lorsqu'il existe un risque accru de cardiopa- 
thie permet de rassurer les familles et leur médecin. 
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Embryologie' 


La formation du cœur, premier organe fonctionnel de l'em- 
bryon, débute dès la 2° semaine de la vie intra-utérine, les 
battements cardiaques apparaissent dès la 3° semaine. L'em- 
bryogenèse du cœur est complexe et permet de comprendre 
la grande diversité des malformations cardiaques congéni- 
tales. Ses différentes étapes si riches et si variées se déroulent 
entre la 4° et la 10° semaine d'aménorrhée (SA) : 
= l'aventure commence par la formation du tube cardiaque 
primitif à partir des cellules précardiaques du mésoderme 
cardiaque splanchnique antérieur qui se différencient en 
cellules cardiaques. Ce tube primitif, ou premier champ 
cardiaque, s'incurve à J23 selon une boucle à convexité 
droite, la loop, première manifestation de la latéralisa- 
tion gauche-droite chez l'embryon. Les anomalies de 
la loop sont à l'origine des malformations cardiaques 
les plus complexes. Ce sont des anomalies de latéralité, 
inversion complète (situs inversus) ou aléatoire (hétéro- 
taxies). D'autres populations cellulaires contribuent à la 
formation du cœur : le second champ cardiaque posté- 
rieur, provenant du mésoderme dorsal, qui donne le pôle 





' partie rédigé avec la collaboration du Dr L. Houyel. 
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Fig. 12.1 Échocardiographie fœtale à 13 SA. a. Incidence des 4 cavités. b. Incidence de la confluence des crosses en mode bidimensionnel et 
en mode Doppler couleur. Ao desc : aorte descendante; Ao transv : aorte transverse; AP : artère pulmonaire; CA : canal artériel; OD : oreillette 
droite; OG : oreillette gauche; R : rachis; Tr : trachée; VD : ventricule droit; VG : ventricule gauche. 


veineux, c'est-à-dire la plus grande partie des oreillettes, 
la septation atrioventriculaire, les veines systémiques et 
pulmonaires, et le second champ cardiaque antérieur, 
qui donne le ventricule droit et la voie d'éjection. Les 
cellules de la crête neurale participent (aussi) à la forma- 
tion de la voie d'éjection, des valves artérielles, des arcs 
aortiques et les cellules de l'épicarde à la formation des 
coronaires, des valves auriculoventriculaires, des voies de 
conduction ; 

= après la loop, se produit la convergence, stade de l'ali- 
gnement des cavités cardiaques et de la croissance des 
ventricules. Les anomalies de la convergence comportent 
les mal-alignements des septa interauriculaire et inter- 
ventriculaire et les hypoplasies ventriculaires : ventricule 
unique à double entrée, atrésie tricuspide; 

= se produit ensuite la septation auriculaire et ventricu- 
laire et l'incorporation du sinus veineux et des veines 
pulmonaires ; 

= le dernier stade est celui du wedging ou formation de la 
voie d'éjection, grâce à la rotation de la valve aortique et à 
la formation du septum conal. Les anomalies du wedging 
sont les cardiopathies conotroncales (wedging incomplet) 
et la transposition des gros vaisseaux (anomalie de la laté- 
ralité du wedging). Le développement cardiaque s'achève 
par la connexion des artères coronaires à l'aorte. 


Dépistage prénatal des 
malformations cardiaques 


Le taux de détection anténatale des cardiopathies est 
variable d'une région à l'autre (25 à 60 %). Cette détection 
dépend de l'expérience des opérateurs, des difficultés d'in- 
dividualisation de certaines malformations qui modifient 
peu l'architecture cardiaque (certaines communications 
interventriculaires, certaines valvulopathies), des conditions 
d'examen parfois difficiles (position fœtale, échogénicité 
maternelle) et du matériel disponible. L'amélioration du 
dépistage, qui repose sur la réalisation d'une étude systé- 
matique du cœur et des gros vaisseaux, doit permettre de 
reconnaître la plupart des malformations sévères de mau- 


vais pronostic ou nécessitant une prise en charge rapide. 
Un avis cardiopédiatrique est le plus souvent nécessaire 
pour préciser la malformation (simple ou complexe) afin de 
pouvoir donner une information loyale aux parents sur les 
possibilités thérapeutiques, les risques et les conditions de 
prise en charge. 

La période optimale pour l'analyse anténatale du cœur foetal 
est comprise entre la 18° et la 22° SA. Grâce à l'amélioration des 
appareils et des sondes d'échographie, il est souvent possible de 
visualiser le cœur à un terme plus précoce. Au 1‘ trimestre de 
la grossesse (entre 11 et 13 SA), il est fréquent de pouvoir obte- 
nir une incidence des quatre cavités et la confluence des gros 
vaisseaux devant le rachis. Le Doppler couleur ou le Doppler 
énergie facilitent l'identification de ces structures (fig. 12.1). À 
ce terme, il est possible de détecter certaines cardiopathies qui 
modifient significativement l'anatomie cardiaque fœtale si les 
conditions d'examen sont bonnes (hypoplasies ventriculaires, 
ventricule unique, canal atrioventriculaire, dilatations auricu- 
laires, transposition des gros vaisseaux; fig. 12.2 et 12.3 et voir 
fig. 16.14a). Cependant, à un terme aussi précoce, l'analyse du 
coeur foetal ne peut pas être complète et les faux négatifs de 
malformations cardiaques sont fréquents. L'échocardiogra- 
phie spécialisée du 1“ trimestre est habituellement réalisée lors 
d'un contexte à risque de cardiopathie comme une hyperclarté 
nucale ou des antécédents de malformation cardiaque. Au 
3° trimestre, l'échographie peut être gênée par l'atténuation des 
ultrasons liée au squelette foetal et par la diminution relative 
de la quantité de liquide amniotique. Cependant certaines 
cardiopathies comme la coarctation de l'aorte, les fuites val- 
vulaires et les hypoplasies ventriculaires sont évolutives et une 
exploration cardiaque fœtale à un terme pourtant considéré 
comme optimal (entre 18 et 22 SA) peut conduire à des faux 
négatifs de cardiopathie congénitale. 


Circonstances de découverte 


Le diagnostic peut être fait : 

= de manière fortuite au cours d'une échographie sys- 
tématique : c'est la circonstance de découverte la plus 
fréquente ; 
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Fig. 12.2 Incidence des quatre cavités à 13 SA montrant un canal 
atrioventriculaire complet. OD : oreillette droite; OG : oreillette 
gauche; R : rachis; VD : ventricule droit; VG : ventricule gauche. 


= au cours d'une échographie plus «ciblée» sur le cœur, 
particulièrement en cas de clarté nucale augmentée avec 
caryotype normal au 1“ trimestre, mais aussi en cas d'anté- 
cédent personnel ou familial de malformation cardiaque; 

= devant une complication hémodynamique de la cardio- 
pathie (épanchement péricardique, pleural et ascite ou 
anasarque) ou des troubles du rythme cardiaque; 

= devant l'exploration d'une malformation associée du 
système nerveux central (holoprosencéphalie, syndrome 
de Dandy-Walker, encéphalocèle, agénésie du corps cal- 
leux), du tube digestif (situs anormal, atrésie duodénale, 
atrésie œsophagienne, omphalocèle), du diaphragme 
(hernie diaphragmatique), de l'appareil urogénital (agé- 
nésie ou dysplasie rénale), de la face (micrognathisme, 
fente labiopalatine), du squelette (aplasie radiale, asso- 
ciation VACTERL, syndrome de Cornelia de Lange, syn- 
drome d'Ellis- Van Creveld...); 

= dans le bilan d'un retard de croissance intra-utérin 
(RCIU) ou d'un diabète; 

= lors d'une surveillance orientée en cas de prise d'agent 
tératogène (alcool, lithium, anti-épileptiques). 


Déroulement de l'examen 
échocardiographique 


Échographie bidimensionnelle 


La position et l'orientation du cœur doivent d'abord être 
appréciées sur une incidence transversale de la cavité 
thoracique. 

Différentes méthodes pour déterminer la latéralité du cœur 
foetal peuvent être utilisées. La méthode de Cordes publiée 
dans le Journal of the American Society of Echocardiography en 
1994 est fréquemment employée par les cardiopédiatres. Elle 
permet facilement et très rapidement de déterminer la latéra- 
lité du cœur et est aisément utilisable même en présentation 
transverse, une position dans laquelle les méthodes obsté- 
tricales de détermination de la latéralité peuvent être prises 


Fig. 12.3 Incidence des quatre cavités à 13 SA, montrant une 
dilatation des cavités droites liée à une fuite tricuspide massive. 
OD : oreillette droite; OG : oreillette gauche; R : rachis; VD : ventricule 
droit; VG : ventricule gauche. 


à défaut. Une technique dérivée de la méthode de Cordes 
consiste à considérer que le thorax foetal en incidence des 
quatre cavités est un cadran de montre, le rachis correspon- 
dant à 0 heure ou 12 heures et le sternum a 6 heures. 
La première étape consiste à déterminer l'axe du septum 
interventriculaire dans le cadran de montre virtuel. S'il est 
compris entre 0 et 6 heures, il est situé dans la partie droite 
du cadran si l'on imagine que l'on regarde cette montre vir- 
tuelle normalement placée sur notre poignet. S'il est com- 
pris entre 6 et 12 heures, il est situé dans la partie gauche 
du cadran. Selon la position fœtale, l'axe du cœur doit nor- 
malement être situé soit vers 4-5 heures (partie droite du 
cadran), soit vers 7-8 heures (partie gauche du cadran). 
La deuxième étape consiste à tourner le transducteur 
de 90° dans le sens des aiguilles d'une montre afin de se 
placer en incidence sagittale. Si le coeur foetal est normale- 
ment situé dans l'hémithorax gauche, il y aura toujours une 
concordance entre la position du cœur dans le cadran de 
montre (droite ou gauche) et la position de la tête fœtale sur 
l'écran de l'échographe (fig. 12.4). 
Normalement, le cœur est situé dans l'hémithorax 
gauche, la pointe orientée vers la gauche. L'angle du septum 
interventriculaire avec l'axe antéropostérieur du thorax est 
voisin de 45° (+ 20°) (fig. 12.5). Cette orientation normale 
est appelée lévocardie. 
Les positions anormales du cœur peuvent correspondre à 
une : 
= dextrocardie : le cœur est localisé dans l'hémithorax 
droit, la pointe orientée vers la droite; 
= dextroposition : le cœur est localisé dans l'hémithorax 
droit, la pointe orientée vers la gauche; 

a mésocardie : le cœur est localisé dans la partie centrale 
du thorax la pointe orientée vers l'avant; 

= lévocardie extrême lorsque l'axe du septum interventri- 
culaire est dévié vers la gauche au-delà de 65°. 

La position des organes abdominaux déterminant le situs 
abdominal doit être étudiée avant de regarder le cœur. Dans 
le situs solitus, la disposition des organes abdominaux est 
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Fig. 12.4 Technique simplifiée pour déterminer la latéralisation du coeur foetal. La premiére étape consiste, en incidence des quatre cavités, 
à considérer que le thorax foetal est un cadran de montre virtuel sur lequel le rachis correspond à O heure et le sternum à 6 heures. a. La pointe 
du cœur est située dans la partie gauche du cadran de montre, vers 7 heures. Après rotation de 90° du transducteur dans le sens des aiguilles 
d'une montre, le pôle céphalique du fœtus est situé à la gauche de l'écran de l'échographe, ce qui signifie que le cœur est normalement situé 
dans l'hémithorax gauche. b. La pointe du cœur est située dans la moitié droite du cadran de montre virtuel, vers 5 heures. Après rotation de 90° 
du transducteur dans le sens des aiguilles d'une montre, le pôle céphalique foetal est situé a droite de l'écran de l'échographe. Cette concordance 
gauche-gauche ou droite-droite confirme que la pointe du cœur foetal est située dans l'hémithorax gauche. 





Fig. 12.5 Orientation du cœur. Sur cette incidence des quatre cavi- 
tés, la flèche jaune située dans l'alignement du septum interventricu- 
laire correspond à l'axe du cœur. L'angle que fait l'axe du cœur avec 
l'axe antéropostérieur du thorax (ligne blanche) est voisin de 45°. 


normale, le foie est à droite et l'estomac à gauche. L'aorte est 
située devant le rachis à gauche de la ligne médiane, la veine 
cave inférieure est un peu plus antérieure et à droite de la 
ligne médiane. Le récessus ombilical et le sinus porte forment 
une courbe à grand rayon de courbure convexe vers l'estomac 
(fig. 12.6). Le situs solitus associé à une lévocardie est la dis- 
position normale des viscères thoraciques et abdominaux. La 
configuration en miroir du situs solitus est le situs inversus 





Fig. 12.6 Situs normal. Coupe transverse de la partie supérieure de 
l'abdomen. L'aorte (ao) est située devant le rachis (R) légèrement à 
gauche de la ligne médiane. La veine cave inférieure (VCI) est située 
devant l'aorte légèrement à droite de la ligne médiane. L'estomac (E) 
est à gauche. Le récessus ombilical (ro) et le sinus porte (sp) forment 
une courbe convexe vers l'estomac. La ligne jaune discontinue corres- 
pond à l'axe antéropostérieur de l'abdomen. 


dans lequel le foie et la veine cave inférieure sont à gauche et 
l'estomac et l'aorte descendante à droite. Lorsque aucune de 
ces deux dispositions n'est retrouvée on parle d'hétérotaxie, 


terme qui vient du grec heteros signifiant différent et taxis 
signifiant arrangement. Les deux grands types d'hétéro- 
taxie sont l'isomérisme droit (ou syndrome d'asplénie) et 
l'isomérisme gauche (ou syndrome de polysplénie). Dans 
l'isomérisme droit, les deux oreillettes ont une morpholo- 
gie symétrique d'oreillette droite, chaque poumon possède 
trois lobes, le foie est souvent en position médiane et il 
n'existe pas de différenciation splénique. L'aorte et la veine 
cave inférieure ont tendance à se situer du même côté de 
la ligne médiane (fig. 12.7). Dans l'isomérisme gauche, les 
deux oreillettes sont de morphologie gauche, les poumons 
sont bilobés et de multiples rates accessoires sont habituel- 
lement localisées le long de la grande courbure gastrique. 
Il existe habituellement une interruption suprarénale de la 
veine cave inférieure avec continuation azygos ou hémi- 
azygos (fig. 12.8). Une hétérotaxie est souvent associée à une 
cardiopathie complexe. Les cardiopathies en isomérisme 
gauche ont habituellement un meilleur pronostic que celles 
associées à un isomérisme droit. 


Incidences transverses 


Ce sont des incidences horizontales réalisées par un balayage 
transversal à partir de l'abdomen sous-diaphragmatique jusqu'au 
segment horizontal de la crosse de l'aorte tel que proposé par 
Yagel en 2001 (Œ vidéos 12.1 et 12.2). Ce balayage permet d'obte- 
nir les cinq coupes transversales fondamentales et ainsi de dépis- 
ter la quasi-totalité des malformations cardiaques sévères 


(fig. 12.9). 


Premier niveau : coupe transverse de l'étage 
supérieur de l'abdomen (fig. 12.6) 

Cette première coupe permet de vérifier que l'estomac 
et la pointe du cœur sont normalement situés du même 





Fig. 12.7 Isomérisme droit. Coupe transverse de la partie supé- 
rieure de l'abdomen. L'estomac (E) est à gauche. L'aorte (ao) est 
devant le rachis (R), légèrement à droite de la ligne médiane. La 
veine cave inférieure (vci) est située devant et à droite de l'aorte. 
La ligne jaune discontinue correspond à l'axe antéropostérieur de 
l'abdomen. 


Chapitre 12. Échocardiographie fœtale 571 


côté de la ligne médiane et que le situs abdominal est 
normal. 


Deuxième niveau : incidence des quatre cavités 

(fig. 12.10 et voir fig. 6.59, B vidéos 12.3 et 12.4) 

Elle est obtenue par une incidence horizontale de la cavité 

thoracique sur laquelle est visualisée une coupe transversale 

d'une vertèbre dorsale et ses deux côtes qui peuvent être sui- 

vies sur toute leur longueur jusqu'au sternum. 
Plusieurs points doivent ensuite être systématiquement 

vérifiés : 

= le cœur foetal occupe approximativement le tiers de la 
cavité thoracique; 

= les oreillettes ont des tailles similaires et la valve du fora- 
men ovale (septum primum ou valvule de Vieussens) 
est déplacée dans l'oreillette gauche par le shunt droite- 
gauche interauriculaire obligatoire chez le fœtus. L'oreil- 
lette gauche est située devant le rachis et est séparée de 
ce dernier par l'aorte descendante. L'aorte descendante 
forme une structure vasculaire arrondie unique. Une 
seconde structure vasculaire à côté de l'aorte doit faire 
suspecter une interruption de la veine cave inférieure 
avec un drainage azygos ou hémi-azygos de cette der- 
nière. Ces différentes anomalies de drainage veineux sont 
discutées plus loin avec les anomalies du retour veineux 
systémique; 

= les deux cavités ventriculaires ont des tailles et des épais- 
seurs voisines. Le ventricule droit est situé derrière le 
sternum et sa pointe peut être comblée par la bandelette 
modératrice ; 

= les valves auriculoventriculaires s'ouvrent lors de chaque 
cycle, la valve tricuspide a une position légèrement plus 
apicale que la valve mitrale; 


— 
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i. 
Fig. 12.8 Isomérisme gauche. Coupe transverse de la partie supérieure 
de l'abdomen. L'estomac (E) est à droite. L'aorte (ao) est légèrement a 
gauche de la ligne médiane. On ne visualise pas la veine cave inférieure 
mais, en arrière et à gauche de l'aorte, on identifie une structure veineuse 
qui correspond à une veine hémi-azygos dilatée (1/2 az). La ligne jaune 
discontinue correspond à l'axe antéropostérieur de l'abdomen. R : rachis. 
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Fig. 12.9 Technique du balayage proposée par Yagel. Les cing coupes successives permettent un dépistage de la quasi-totalité des malforma- 
tions cardiaques sévères : A. abdomen sous-diaphragmatique; B. incidence des quatre cavités; C. incidence des cing cavités; D. incidence des trois 
vaisseaux; E. incidence des deux dômes légèrement obliques vers le bas et la gauche permettant d'étudier l'aorte transverse, le canal artériel et 


leur confluence au niveau de l'aorte descendante. 


= une légère angulation du transducteur permet habituelle- 
ment de visualiser l'abouchement dans l'oreillette gauche 
d'au moins une veine pulmonaire. Le Doppler couleur 
ou le Doppler énergie peuvent permettre de confirmer 
l'abouchement de cette veine pulmonaire dans l'oreillette 
gauche; 

= en systole, les valves auriculoventriculaires fermées for- 
ment avec les cloisons interauriculaire et interventri- 
culaire la «croix du cœur ». Cette croix est asymétrique 
en raison du décalage mitrotricuspide physiologique. 

Le segment postérieur de la croix correspondant à la 

partie antérieure de la cloison interauriculaire doit être 

visualisé. 

C'est en incidence des quatre cavités que se calcule le 
rapport cardiothoracique (RCT) (fig. 12.11). Ce rapport 
est utile pour la surveillance des fœtus à risque de déve- 
lopper une insuffisance cardiaque. Il peut se mesurer en 
comparant les circonférences du cœur foetal et du thorax, 
le RCT normal est alors inférieur à 0,50. Il peut aussi se 


mesurer en comparant les surfaces de l'aire cardiaque et 
de l'aire thoracique et est alors normalement compris 
entre 0,25 et 0,35. 


En pratique, lors de l'échographie de dépistage, pour ne 
pas oublier un élément de la check-list des quatre cavités, 
après un premier regard qui vérifie la taille du cœur dans 
le thorax (absence ou présence d'une cardiomégalie) et l'axe 
du cœur, on peut conseiller d'examiner le coeur foetal de 
l'arrière vers l'avant. On vérifie donc successivement que : 
l'aorte descendante est située devant le rachis légèrement 
à gauche et forme une structure vasculaire unique; deux 
veines pulmonaires se drainent dans l'oreillette gauche; la 
communication interauriculaire a un aspect normal; la croix 
du cœur a un aspect normal; le septum interventriculaire 
est intact; la pointe du cœur est bien latéralisée à gauche 
selon la méthode de Cordes modifiée (revoir fig. 12.4). 

Certaines cardiopathies congénitales, notamment les 
malformations conotroncales, ne sont pas détectables dans 


ao desc 
= —_ ; 
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Fig. 12.10 Cœur normal, coupe des quatre cavités. a, b. Coupe échographique d'une incidence des quatre cavités en systole (a) et le schéma 
correspondant (b). Une côte peut être suivie sur toute sa longueur (>), ce qui confirme que l'incidence est horizontale. Le feuillet septal de la 
valve tricuspide est légèrement plus apical que le feuillet septal de la valve mitrale réalisant un décalage mitrotricuspide dont l'absence doit faire 
rechercher un canal atrioventriculaire. c. La valvule de Vieussens (—) est visualisée dans l'oreillette gauche. d. La pointe du ventricule droit est 


comblée par la bandelette modératrice (bm). 


cette seule coupe et nécessitent donc la visualisation des 
autres incidences (en 121). 


Troisième niveau : incidence transversale des cinq 
cavités 

La cinquième cavité correspond à la portion initiale de 
l'aorte ascendante qui fait suite au ventricule gauche au 
centre du cœur et qui se dirige vers la droite. Elle est visua- 
lisée grâce à une légère inclinaison du transducteur vers le 
pôle De a D à partir de l'incidence des quatre cavités 
(fig. |2). Dans cette incidence, la continuité du septum 
neue avec la paroi antérieure de l'aorte (conti- 
nuité septo-aortique) doit être contrôlée. La continuité 
septo-aortique, la voie d'éjection du ventricule gauche et 
l'aorte initiale sont mieux visualisées grâce à une incidence 
oblique obtenue par une rotation de la sonde de 10 à 45° 
vers l'épaule droite fœtale lorsque l'on voit émerger la partie 


initiale de es du ventricule gauche (voir plus loin Inci- 

nces s et fig. 12.28). Le Doppler couleur peut étre 
utilis pour s s'assurer Te la bonne étanchéité de la cloison. 
La majorité des communications interventriculaires (CIV) 
nécessitant une cure chirurgicale (CIV sous-aortiques) ou 
s associant a des malformations plus complexes (malforma- 
tions conotroncales) sont situées dans cette région du cœur, 
alors que l'incidence des quatre cavités peut être normale. La 
valve mitrale antérieure est en continuité avec la sigmoide 
aortique postérieure (continuité mitro-aortique). 


Quatrième niveau : coupe des trois vaisseaux 


Cette incidence, décrite par Yoo, correspond à une coupe 
transversale de la partie supérieure du thorax au niveau de 
la bifurcation pulmonaire. Elle est obtenue par une légère 
inclinaison du transducteur vers le pôle céphalique à par- 
tir de l'incidence des cing cavités. La plupart des anomalies 


574 Echographie en pratique obstétricale 





Fig. 12.10 Suite. e, f. Visualisation des veines pulmonaires en bidimensionnel et en Doppler couleur (e) et le schéma correspondant (f). Il est 
nécessaire de baisser la PRF de l'appareil pour visualiser les veines dans lesquelles le flux est de basse vélocité. La communication interauriculaire 
est perméable et traversée par un flux coloré en bleu qui se dirige donc de l'oreillette droite vers l'oreillette gauche (>). g. Incidence des quatre 
cavités en systole (cliché de gauche) et en diastole (cliché de droite). La portion antérieure de la cloison interauriculaire (>) doit être visualisée. 
Son absence doit faire suspecter un canal atrioventriculaire. La valve du foramen ovale est visible dans l'oreillette gauche (—). ao desc : aorte des- 
cendante : od: oreillette droite; og : oreillette gauche, R : rachis; S : sternum; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche; vp : veine pulmonaire. 





Fig. 12.11 Mesure du rapport cardiothoracique sur les circonférences (a) ou les surfaces (b). 
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significatives de la voie d'éjection des ventricules s'accom- 
pagnent d'une anomalie de la coupe des trois vaisseaux. 
Les trois vaisseaux correspondent au tronc de l'artère pul- 
monaire et ses deux branches, à l'aorte ascendante et à la 
veine cave supérieure. Dans le cœur normal, ces vaisseaux 
sont successivement orientés de l'avant vers l'arrière et de la 
gauche vers la droite. L'artère pulmonaire, située à gauche, 
est la structure la plus antérieure, et la veine cave supérieure, 
située à droite, est la structure la plus postérieure. L aorte est 
situee entre ces deux vaisseaux (fig. 12.13 et voir fig. 6.64a 
et b). Normalement, la veine cave supérieure a un d'amètre 
inférieur à celui de l'aorte ascendante qui a elle-même un 
diamètre inférieur à celui du tronc de l'artère pulmonaire. 





Fig. 12.12 Incidence des cinq cavités. a. Sur cette incidence, cœur en diastole, la continuité septo-aortique peut être contrôlée (>). La valve 
mitrale antérieure est en continuité avec la valve aortique (point jaune indiquant la continuité mitro-aortique). La veine pulmonaire supérieure 
droite est également visualisée (+). b. Schéma correspondant. Ao : aorte sus-valvulaire; ao : aorte descendante; od : oreillette droite; og : oreillette 
gauche; R : rachis; S : sternum; vd : ventricule droit; vg : ventricule droit; vp : veine pulmonaire. 





Fig. 12.13 Incidence des trois vaisseaux. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). Le tronc de l'artère pulmonaire (tap) est la 
structure la plus antérieure et la plus à gauche. Elle se divise en deux branches. La branche droite (d) se dirige vers la droite presque à angle droit 
et longe les bords postérieurs de l'aorte ascendante (ao asc) et de la veine cave supérieure (VCS). La branche gauche (g) a un trajet initial presque 
antéropostérieur puis se dirige vers la gauche. L'aorte descendante (ao desc) est située devant le rachis (R) légèrement à gauche de la ligne médiane. 


576 Echographie en pratique obstétricale 











Fig. 12.14 Balayage pour l'étude des crosses artérielles. A partir de l'incidence des trois vaisseaux (A), un balayage vers le pôle céphalique 
permet de visualiser successivement l'incidence du canal artériel (B) et l'incidence de l'aorte transverse (C). À partir de cette incidence, une légère 
inclinaison de la sonde vers le bas et la gauche permet d'obtenir l'incidence des deux crosses dans laquelle le canal artériel et l'aorte transverse 
confluent vers l'aorte descendante formant un V ouvert vers l'avant (D). ap : artère pulmonaire; ca : canal artériel; tsa : troncs supra-aortique; 
tvi : tronc veineux innominé (ou veine brachiocéphalique); vcs : veine cave supérieure. 


Il est amusant de remarquer la coïncidence qui fait que 
les trois vaisseaux de l'incidence des trois vaisseaux repro- 
duisent les trois lettres Y, O et O du nom de l'auteur qui a été 
le premier à la décrire et à souligner son intérêt. 


Cinquième niveau : crosses vasculaires 


Dans un plan strictement transversal, la progression du 
balayage vers le pôle céphalique à partir de l'incidence des 
trois vaisseaux permet de visualiser successivement le canal 
artériel et l'aorte transverse (fig. 12.14). 

L'incidence du canal artériel est située juste au-dessus 
de la bifurcation pulmonaire. Le tronc de l'artère pul- 
monaire conflue alors avec l'aorte descendante située en 
avant du rachis légèrement à gauche de la ligne médiane 
(fig. 12.15). L'aorte ascendante et la veine cave supérieure 
sont visualisées en coupe transverse. Le canal artériel est 
alors une structure tubulaire orientée vers l'arrière dans 


un plan presque strictement antéropostérieur. En fin de 
grossesse, le canal artériel peut présenter une coudure 
(fig. 12.16). 

La veine azygos, qui a un trajet horizontal à ce niveau, est 
souvent visualisée en Doppler couleur comme un vaisseau 
tubulaire de petite taille dont le flux progresse de l'arrière 
vers l'avant et qui se draine à la face postérieure de la veine 
cave supérieure (fig. 12.17). Elle chemine juste à droite de la 
trachée ou de la bifurcation trachéale. 

Au-dessus du plan précédent, l'aorte est visualisée dans 
son trajet horizontal. Cette incidence est obtenue lorsque 
l'aorte ascendante et l'aorte descendante sont réunies par 
leur portion transverse (fig. 12.18). L'aorte transverse est 
orientée vers l'arrière et la gauche. Cette coupe revêt un inté- 
rêt particulier pour le diagnostic de coarctation ou d'hypo- 
plasie aortique car, contrairement à la coupe longitudinale 
de la crosse aortique qui est parfois difficile à visualiser, cette 
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Fig. 12.15 Incidence du canal artériel. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). Le canal artériel (ca) est une structure tubulaire 
qui unit le tronc de l'artère pulmonaire (tap) à l'aorte descendante (ao desc). L'aorte ascendante (ao asc) et la veine cave supérieure (vcs) sont 
visualisées en coupe transverse à droite du canal artériel. az : veine azygos; R : rachis. 





Fig. 12.16 Canal artériel coudé. 36 SA. ao asc : aorte ascendante; 
ao desc : aorte descendante; az: crosse de l'azygos; ca : canal artériel; 
tap : tronc de l'artère pulmonaire; vcs : veine cave supérieure. 


coupe transversale est obtenue dans la quasi-totalité des cas. 
La veine brachiocéphalique (anciennement appelée tronc 
veineux innominé) qui draine le sang veineux brachiocé- 
phalique gauche vers la veine cave supérieure a un trajet 
presque horizontal de la gauche vers la droite et est visuali- 
sée devant la portion horizontale de la crosse aortique. 

Le canal artériel et l'aorte transverse pourront être 
visualisés simultanément avec une légère angulation de la 
sonde vers le bas et la gauche. Dans cette incidence, dite 


de la confluence des crosses, ces deux vaisseaux confluent 
au niveau de l'aorte descendante pour former un V ouvert 
vers l'avant. Les deux barres du V ont normalement une 
taille voisine. La veine cave supérieure est visualisée en 
coupe transverse sur le flanc droit de l'aorte transverse 
(fig. 12.19). La trachée est située en arrière de la veine cave 
supérieure sur le flanc droit de l'aorte transverse (voir fig. 
6.65). Cette incidence permet de comparer les tailles res- 
pectives de l'aorte et du canal artériel. Le mode Doppler 
couleur permet de vérifier que le flux sanguin progresse 
normalement de l'avant vers l'arrière dans ces deux vais- 
seaux (fig. 12.20). 


Incidences sagittales et parasagittales 


D'autres incidences, sagittales et parasagittales, obtenues 
après rotation du transducteur d'environ 90° à partir des 
incidences transverses, permettent de compléter l'explora- 
tion du cœur foetal. Elles peuvent être utiles lorsque l'on veut 
préciser les caractéristiques d'une malformation suspectée 
sur une incidence transverse ou lorsque certaines structures 
cardiaques n'ont pas pu être visualisées correctement du fait 
de la position fœtale ou de l'échogénicité. Il est souvent utile 
avant d'essayer d'obtenir ces différentes coupes de s'orienter 
à partir d'une incidence transverse (fig. 12.21). 


Incidence de la crosse de l'aorte 


La crosse de l'aorte étant oblique vers l'arrière et la gauche, 
elle est visualisée à partir d'une coupe parasagittale du tho- 
rax avec une orientation légèrement oblique du transducteur 
entre les régions paravertébrale gauche et parasternale 
droite. Elle est assez facile à obtenir lorsque le fœtus est placé 
le dos antérieur à partir d'un abord paravertébral gauche. 
Elle peut être distinguée de la crosse du canal par sa forme 
en hamecon et surtout par l'identification des trois vaisseaux 
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Fig. 12.17 Veine azygos. a. En incidence transverse à hauteur des crosses artérielles, la veine azygos (Az) est visualisée dans sa portion horizon- 
tale comme une structure tubulaire située à droite de la trachée (Tr) dans laquelle le flux se dirige de l'avant vers l'arrière pour atteindre la veine 
cave supérieure (VCS). b. En incidence sagittale, les portions verticale (Azv) et horizontale (Azh) de la veine azygos peuvent être visualisées. Ao 
transv : aorte transverse; CA : canal artériel; OD : oreillette droite; R : rachis. 





Fig. 12.18 Incidence de l'aorte transverse. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). L'aorte transverse (Ao transv) est une 
structure tubulaire orientée vers l'arrière et la gauche qui unit l'aorte ascendante à l'aorte descendante. Elle est située au niveau de la veine bra- 
chiocéphalique (vbc) qui se draine dans la veine cave supérieure (vcs). az : veine azygos; R : rachis. 


R 


ao desc 





Fig. 12.19 Incidence des deux crosses. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). Le canal artériel (ca) et l'aorte transverse (ao 
transv) sont visualisés simultanément confluant vers l'aorte descendante (ao desc) grâce à une légère inclinaison de la sonde vers le bas et la gauche 
à partir de l'incidence de l'aorte transverse. La confluence des gros vaisseaux prend la forme d'un V ouvert vers l'avant et dont les deux barres 
doivent avoir une taille similaire. Le sommet du V correspond à l'aorte descendante. Une coupe de la veine cave supérieure (vcs) est visible a droite 
de l'aorte. ao asc : aorte ascendante; R : rachis; tap : tronc de l'artère pulmonaire. 


ao transv 


R 


ao desc 


—. 


Fig. 12.20 incidence des deux crosses. Mode bidimensionnel et 
Doppler couleur. Le canal artériel (ca) et l'aorte transverse (ao transv) 
forment un V ouvert vers l'avant. Le flux sanguin est dirigé de l'avant 
vers l'arrière et est donc coloré en bleu sur cette incidence où le sang 
s'éloigne de la sonde d'échographie. ao desc : aorte descendante; 
R : rachis; tr : trachée; vcs : veine cave supérieure. 
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de la crosse à destinée cervico-encéphalique : le tronc arté- 
riel brachiocéphalique, l'artère carotide primitive gauche et 
l'artère sous-clavière gauche (fig. 12.22 et voir fig. 6.71). Le 
plus souvent, ces trois vaisseaux ne sont pas vus simultané- 
ment. Dans la concavité de la crosse, il est souvent possible 
de visualiser les oreillettes, le septum interauriculaire et la 
branche droite de l'artère pulmonaire. L'isthme aortique, qui 
correspond à la portion de l'aorte descendante située entre 
le départ de l'artère sous-clavière gauche et l'insertion du 
canal artériel, doit être étudié avec une attention particulière 
car il est le siège de la plupart des coarctations du fœtus. 


Incidence de la crosse du canal artériel 


La crosse du canal artériel est composée de l'artère pulmo- 
naire, du canal artériel et de l'aorte descendante. Elle réalise 
une courbe plus ouverte que la crosse de l'aorte. Elle peut 
être obtenue à partir d'une incidence parasagittale oblique 
de la région paravertébrale gauche vers la région paraster- 
nale droite, donc avec une inclinaison proche de celle qu'il 
faut réaliser pour visualiser la crosse de l'aorte. Dans ce cas, 
l'oreillette gauche, l'oreillette droite, la valve tricuspide, le 
ventricule droit et le tronc de l'artère pulmonaire s'enroulent 
autour de la racine aortique (fig. 12.23 et voir fig. 6.67). 





Fig. 12.21 Technique d'orientation de la coupe transverse. Deux exemples afin d'obtenir la crosse de l'aorte ou la crosse du canal artériel 
en incidences sagittales où parasagittales. Les lignes discontinues représentent l'axe antéropostérieur du thorax, les flèches indiquent l'axe de la 
sonde d'échographie. a. En coupe transverse, l'axe du transducteur se dirige de la région parasternale droite vers la région paravertébrale gauche, 
cette orientation correspond à celle de la crosse de l'aorte. Une rotation de 90° de la sonde permet d'obtenir une coupe de la crosse aortique. 
b. En coupe transverse, l'axe du transducteur traverse les régions parasternale et paravertébrale gauches. Cette orientation correspond à celle de 
la crosse ductale. Une rotation de 90° permet d'obtenir la coupe sagittale de la crosse du canal artériel (ca). ao : aorte; ap : artère pulmonaire; 


vd : ventricule droit. 
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Fig. 12.22 Incidence de la crosse de l'aorte. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). La crosse de l'aorte est identifiée en raison 
de son aspect en hamecon et par la naissance des vaisseaux à destinée cervicobrachiale : le tronc artériel brachiocéphalique (tabc), la carotide 
primitive gauche (cpg) et l'artère sous-clavière gauche (scg). Dans sa concavité, sont identifiées l'artère pulmonaire droite (apd) et l'oreillette 
gauche (og). La veine brachiocéphalique, appelée antérieurement tronc veineux innominé (tvi) est visualisée devant le tabc. ao asc : aorte ascen- 
dante; ao desc : aorte descendante; ao trans : aorte transverse; od : oreillette droite. 





Fig. 12.23 Incidence de la crosse ductale. Aspect échographique (a) obtenu par une coupe parasagittale oblique de la région parasternale 
droite vers l'épaule gauche et schéma correspondant (b). L'oreillette gauche (og), les cavités droites et le canal artériel (ca) s'enroulent autour de 
l'aorte ascendante (Ao asc). ao : aorte; Ao desc : aorte descendante; apg : artère pulmonaire gauche; od : oreillette droite; sp : valves sigmoïdes 
pulmonaires; tap : tronc de l'artère pulmonaire; tric : valve tricuspide; vd : ventricule droit. 


Chapitre 12. Echocardiographie fœtale 581 





Fig. 12.24 Incidence de la crosse ductale. Aspect échographique obtenu par une incidence sagittale paravertébrale gauche (a) et schéma 
correspondant (6). Le ventricule droit (vd), visualisé dans son grand axe, est situé devant l'oreillette gauche (og) et la chambre de chasse du ven- 
tricule gauche (ccvg). L'aorte descendante (ao desc) est visualisée sur un long segment. Cette incidence permet habituellement d'identifier l'artère 
sous-clavière gauche (scg) et l'isthme aortique (accolade, ia) qui s'étend de l'artère sous-clavière gauche jusqu'au canal artériel (ca). tap : tronc de 


l'artère pulmonaire. 


ao desc 





Fig. 12.25 Incidence parasagittale des veines caves. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). Cette incidence permet de 
visualiser l'abouchement des veines caves dans l'oreillette droite (od), l'oreillette gauche (og) et la cloison interauriculaire. ad : auricule droit; ao 
desc : aorte descendante; apd : artère pulmonaire droite; E : estomac; vci : veine cave inférieure; vcs : veine cave supérieure. 


Elle peut également être obtenue à partir d'une incidence 
strictement sagittale paravertébrale gauche. Le ventri- 
cule droit est alors visualisé dans son grand axe avec en 
arrière la chambre de chasse du ventricule gauche et l'oreil- 
lette gauche. Le départ de l'artère sous-clavière gauche et 
l'isthme aortique peuvent parfois être visualisés de façon 
très nette (fig. 12.24). 


Incidence des veines caves 


Cette incidence peut être obtenue soit par une incidence 
parasagittale à partir de l'incidence de la crosse aortique 
avec une orientation du transducteur vers la droite, soit 
par une incidence sagittale légèrement à droite de la ligne 
médiane. Elle permet de visualiser l'abouchement de la 
veine cave inférieure et de la veine cave supérieure dans 


l'oreillette droite et le septum interauriculaire (fig. 12.25 et 


voir fig. 6.72). 


Incidence sagittale des trois vaisseaux 


Cette coupe permet de visualiser simultanément, d'avant en 
arrière, le tronc de l'artère pulmonaire avec ses valves, l'aorte 
ascendante (mais pas les valves aortiques) et la veine cave 
supérieure qui s'abouche dans l'oreillette droite. Les tailles 
respectives des gros vaisseaux et de la veine cave inférieure 
peuvent être comparées. La voie d'éjection du ventricule droit 
est particulièrement bien visualisée. Cette incidence est obte- 
nue à partir d'une coupe parasagittale oblique de la région 
parasternale gauche vers la région paravertébrale droite (ou 
vice versa) et est donc perpendiculaire a la coupe de l'inci- 
dence de la crosse de l'aorte (fig. 12.26). 
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Fig. 12.26 Incidence parasagittale des trois vaisseaux. ao : aorte; 
od : oreillette droite; tap : tronc de l'artère pulmonaire; vcs : veine cave 
supérieure; vd : ventricule droit. 


Technique «rotationnelle » 


Cette technique décrite dès 1992 par DeVore consiste à effec- 
tuer une rotation de 90° du transducteur lorsque, en incidence 
des quatre cavités, le septum interventriculaire est perpendi- 
culaire à l'axe des ultrasons, donc horizontal sur l'écran de 
l'échographe. Elle permet à l'aide d'un balayage de la droite 
vers la gauche et vice versa de visualiser la voie d'éjection du 
ventricule droit et le tronc de l'artère pulmonaire, ainsi que 
la voie d'éjection du ventricule gauche et le départ de l'aorte. 
Ces incidences permettent de confirmer qu'à l'émergence de 
leur ventricule les gros vaisseaux ont un trajet initial presque 
perpendiculaire, que leurs tailles sont similaires et que leurs 
valves s'ouvrent normalement (fig. 12.27 et voir fig. 6.64c). 


Ces incidences correspondent à des coupes intermédiaires 
entre les incidences transverses et sagittales. 


Incidence longitudinale par le ventricule gauche et 
l'aorte 


Elle est obtenue par une rotation de 10 à 45° du transduc- 
teur à partir de l'incidence transverse des cinq cavités afin 





Fig. 12.27 Mise en évidence des voies d'éjection des ventricules selon la technique décrite par DeVore. Aspects échographiques (a, b) et 
schémas correspondants (c, d). a et c : voie d'éjection du ventricule gauche (vg). b et d : voie d'éjection du ventricule droit (vd). Ces deux coupes 
obtenues par une inclinaison légèrement différente du transducteur permettent d'identifier le trajet presque perpendiculaire des gros vaisseaux à 
l'émergence de leurs ventricules et confirment ainsi le croisement des gros vaisseaux. ao : aorte; ao asc : aorte ascendante; apd : artère pulmonaire 
droite; E : estomac; og :oreillette gauche; tap : tronc de l'artère pulmonaire. 


que l'axe des ultrasons soit dirigé de l'hypocondre gauche a 
l'épaule droite du fœtus. Elle permet d'étudier la voie d'éjec- 
tion du ventricule gauche et de s'assurer de la continuité 


septo-aortique (fig. 12.28 et voir fig.6.62). 


Incidence par les cavités droites 


Cette incidence, perpendiculaire à l'axe longitudinal du 
cœur, est obtenue par une coupe de la base du cœur au 
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niveau de l'anneau aortique. L'orientation du transducteur 
est oblique de l'hypocondre droit vers l'épaule gauche du 
fœtus. Elle permet d'étudier les cavités droites qui s'enroulent 
autour de la racine aortique (fig. 12.29 et voir fig. 6.63). 


Incidence transverse par les ventricules 


Juste en dessous de la coupe oblique par les cavités droites, 
il est possible d'étudier les ventricules dans leur petit axe. 


ao desc 





Fig. 12.28 Incidence longitudinale par le ventricule gauche et l'aorte. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). Cette inci- 
dence permet de confirmer la continuité septo-aortique. Le septum interventriculaire et la paroi antérieure de l'aorte sont alignés. ao : aorte 
ascendante; ao desc : aorte descendante; apd : artère pulmonaire droite; ccvd : chambre de chasse du ventricule droit; ccvg : chambre de chasse 
du ventricule gauche. E : estomac; inf vd : infundibulum du ventricule droit; og : oreillette gauche; vg : ventricule gauche. 
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Fig. 12.29 Incidence oblique par les cavités droites. Aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). ao asc : aorte ascendante; ao 
desc : aorte descendante; apd : artère pulmonaire droite; ca : canal artériel; od : oreillette droite; og : oreillette gauche; R : rachis; tap : tronc de 
l'artère pulmonaire; vd : ventricule droit. 
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Cette incidence permet d'étudier le septum interventri- 
culaire et les valves auriculoventriculaires. Le ventricule 
gauche est reconnaissable a la présence des deux piliers de 
la valve mitrale. Cette valve est constituée de deux feuillets 
et se trouve a distance de la cloison interventriculaire. La 
valve tricuspide est constituée de trois feuillets, dont le feuil- 
let septal qui est au contact du septum interventriculaire 
(fig. 12.30 et voir fig. 6.69). 


Certaines images obtenues chez un foetus normal peuvent 

étre interprétées comme anormales et conduire a solliciter 

un avis spécialisé. Il peut s'agir d'un(e) : 
foyer hyperéchogène intracardiaque correspondant à 
un nodule hyperéchogène, localisé au niveau d'un 
muscle papillaire ou d'un cordage valvulaire (fig. 12.31, 
E vidéo 12.5). On l'observe dans plus de 5 % des écho- 
graphies fœtales et il correspondrait à un amas de cal- 
cium. Ces foyers sont essentiellement localisés au 
niveau du ventricule gauche, plus rarement au niveau 
du ventricule droit. Ils sont parfois mobiles, solidaires 
des cordages valvulaires. Ils n'ont pas de signification 
pathologique mais font partie, pour certains auteurs, 
des «marqueurs faibles» de trisomie 21 (voir fig. 
16.18). Il faut distinguer ces images des tumeurs myo- 
cardiques qui sont en partie ou en totalité enchassées 
dans le muscle cardiaque; 
bande (ou bandelette) modératrice proéminente : 
elle peut combler la pointe du ventricule droit et 
simuler une tumeur myocardique, une hypertro- 
phie pariétale ou une hypoplasie ventriculaire droite 
(fig. 12.32). Contrairement aux tumeurs du cœur, 
l'échogénicité de ces pseudo-tumeurs est identique à 
celle du myocarde normal, ce qui en permet le dia- 
gnostic différentiel ; 
valvule d'Eustachi proéminente : cette valvule corres- 
pond à un repli fibreux qui dirige le sang oxygéné de 





la veine cave inférieure vers le foramen ovale. Elle peut 
être très développée et donner l'impression, lorsque son 
extrémité atteint le septum interauriculaire, d'une parti- 
tion de l'oreillette droite (fig. 12.33); 
pseudo-décollement péricardique : la couche externe 
du myocarde peut, chez certains fœtus, être hypo-écho- 
gène et être confondue avec un épanchement péricar- 
dique. Il est facile de distinguer ces pseudo-décollements 
des véritables épanchements car la zone hypo-échogène 
se poursuit à l'intérieur du septum interventriculaire, ce 
qui confirme sa nature musculaire (fig. 12.34); 
anévrisme du septum interauriculaire : la valvule de 
Vieussens peut parfois prendre l'aspect d'une formation 
semi-circulaire bombant dans l'oreillette gauche formant 





Fig. 12.31 Foyer hyperéchogéne intracardiaque. || est situé 
au niveau de l'appareil sous-valvulaire mitral (=>). od : oreillette 
droite; og: oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule 
gauche. 





Fig. 12.30 Incidence petit axe par les ventricules. a. En systole, au niveau médioventriculaire, le ventricule gauche (vg) est reconnaissable 
par la présence des deux piliers de la valve mitrale (*). vd : ventricule droit. b. En diastole, au niveau des valves auriculoventriculaires, la valve 
tricuspide (t) est située au contact du septum interventriculaire sur lequel il possède des attaches alors que la valve mitrale (m) reste a distance 


de cette cloison. 


un anévrisme du septum interauriculaire (fig. 12.35 et 
E vidéo 12.6). Ces anévrismes sont relativement fréquents 
en fin de grossesse et seraient susceptibles de provoquer 
une extrasystolie auriculaire habituellement d'évolution 
bénigne. On explique également certains déséquilibres 
ventriculo-artériels du dernier trimestre de la grossesse 
par le caractère restrictif de ces anévrismes entraînant un 
certain degré de redistribution du flux interauriculaire 
normalement destiné aux cavités gauches vers les cavités 
droites; 
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Fig. 12.32 Hypertrophie de la bande modératrice. Elle comble 
la pointe du ventricule droit (+). L'échogénicité de cette hypertro- 
phie musculaire qui est identique à celle du myocarde permet de ne 
pas la confondre avec une tumeur du ventricule droit. od : oreillette 
droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule 
gauche. 
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= réseau de Chiari : il correspond au reliquat embryolo- 
gique du sinus veineux. Il donne l'aspect de filaments 
mobiles dans l'oreillette droite qui peuvent être respon- 
sables d'images troublantes (fig. 12.36 et B vidéo 12.7). Il 
s'agit d'une particularité morphologique bénigne sans 
conséquence. 





Fig. 12.34 Pseudo-décollement péricardique (>). || est lié à 
l'hypo-échogénicité de la couche externe du myocarde du ventricule 
gauche (vg). L'extension de la zone hypo-échogène dans le septum 
interventriculaire (siv) permet de distinguer ce pseudo-décollement 
péricardique d'un vrai décollement péricardique. od : oreillette droite; 
og : oreillette gauche; vd : ventricule droit. 





Fig. 12.33 Extension de la valvule d'Eustachi. Visible dans l'oreil- 
lette droite (od) jusqu'au septum interauriculaire (—), elle donne l'as- 
pect d'une partition de cette oreillette en deux parties. og : oreillette 
gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


Fig. 12.35 Anévrisme du septum interauriculaire. Ce volumi- 
neux anévrisme (>) bombe dans l'oreillette gauche (og). Il s'accom- 
pagne d'un léger déséquilibre ventriculaire aux dépens du ventricule 
gauche (vg). od : oreillette droite; vd : ventricule droit. 
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Fig. 12.36 Réseau de Chiari intra-auriculaire droit (>) a deux temps différents du cycle cardiaque montrant la mobilité de ce reliquat 


embryologique dans l'oreillette droite. 





Fig. 12.37 Echographie en mode temps-mouvement. Mesure de la 
taille, de l'épaisseur et de la cinétique des ventricules. En incidence des 
quatre cavités, le curseur est placé perpendiculairement au septum inter- 
ventriculaire (siv). La mesure de l'épaisseur des parois ventriculaires s'ef- 
fectue en diastole, lorsqu'elles sont les plus fines. od : oreillette droite; 
og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


Il est par ailleurs assez fréquent de créer de fausses images 
de communications interventriculaires. Ces pseudo-com- 
munications sont discutées plus loin (paragraphe sur les 
communications interventriculaires). 


Echocardiographie en mode 
temps-mouvement 


L'échocardiographie en mode temps-mouvement (TM) est 
surtout utile afin d'étudier la séquence d'activation auri- 
culoventriculaire pour l'analyse des troubles du rythme 
cardiaque. Elle peut également permettre l'évaluation 
de l'épaisseur, de la taille et de la contractilité des cavités 
ventriculaires. 

Les dimensions et la cinétique des ventricules sont analy- 
sées soit par une coupe transversale par les ventricules, soit 
par une coupe des quatre cavités si l'alignement du curseur 
permet d'être perpendiculaire au septum interventriculaire 
(fig. 12.37). La méthode d'analyse du rythme cardiaque 
fœtale est décrite ultérieurement. 





Fig. 12.38 Flux mitral en Doppler pulsé. Le flux est biphasique avec un 
pic protodiastolique de remplissage passif du ventricule gauche (onde E 
pour early) et un pic télédiastolique de remplissage actif consécutif à la 
systole auriculaire (onde A pour atrial). Chez le foetus, l'onde A est plus 
ample que l'onde E. og : oreillette gauche; vg : ventricule gauche. 


Mode Doppler pulsé 


Le Doppler pulsé permet l'analyse du flux sanguin au niveau 
des valves auriculoventriculaires, des gros vaisseaux, du 
canal artériel et des veines abdominales. La taille du volume 
d'échantillonnage doit être adaptée afin de ne pas enregistrer 
simultanément le flux d'une structure voisine de celle étudiée. 

Au niveau des valves auriculoventriculaires, le flux pos- 
sède une forme biphasique caractéristique. Le premier pic 
correspond au remplissage passif de la cavité ventriculaire 
(onde E). Le second pic correspond au remplissage actif 
secondaire à la contraction auriculaire (onde A) (fig. 12.38). 


Au niveau des valves semi-lunaires, le flux est monopha- 
sique, systolique (fig. 12.39). Le flux ductal normal est sys- 
tolodiastolique et se dirige de l'artère pulmonaire vers l'aorte 
(fig. 12.40). L'analyse des flux veineux abdominaux permet 
d'évaluer le retentissement hémodynamique de situations 
diverses comme le retard de croissance in utero, le syndrome 
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Fig. 12.39 Flux pulmonaire en Doppler pulsé. Le flux est systolique 
monophasique. tap : tronc de l'artère pulmonaire. 
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Fig. 12.40 Flux de canal artériel en Doppler pulsé. Le flux est continu 


diastole (d). ca : canal artériel; tap : tronc de l'artère pulmonaire. 
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transfuseur-transfusé, l'anémie ou l'insuffisance cardiaque 
fœtale. Les flux veineux abdominaux normaux sont repré- 
sentés dans la figure 12.41. Les flux sont identiques dans la 
veine cave inférieure et les veines sus-hépatiques avec deux 
ondes antérogrades systolique (S) et protodiastolique (D) et 
une onde rétrograde (a) correspondant à la systole auricu- 
laire. Dans le canal d'Arantius, le flux a la même chronologie 
et est donc triphasique SDa, mais est constamment antéro- 
grade avec une encoche qui correspond à l'onde a qui reste 
normalement positive (voir fig. 7.43c). Le flux normal dans 
la veine ombilicale est antérograde et uniforme. Un flux 
pulsatile dans la veine ombilicale traduit un état hémodyna- 
mique précaire de mauvais pronostic (fig. 12.42). 


Mode Doppler couleur 


Le codage en couleurs du flux sanguin à l'intérieur des cavi- 
tés cardiaques permet d'obtenir simultanément des informa- 
tions morphologiques et hémodynamiques sur le coeur foetal. 
Il permet un gain de temps pour l'exploration des flux de sté- 
nose ou de régurgitation valvulaire et dans l'individualisation 
de certaines structures comme la crosse de l'aorte ou les voies 
d'éjection des ventricules. Par convention, le flux sanguin 
codé en rouge se dirige vers le transducteur et le flux sanguin 
codé en bleu s'éloigne du transducteur. Plus les vitesses sont 
élevées, plus la couleur s'éclaircit. Il est important d'adapter 
la pulse repetition frequency (PRF) de l'appareil à la vitesse du 
flux que l'on veut étudier (fig. 12.43). Une PRF trop haute ne 
permet pas un remplissage correct des structures à analyser, 
alors qu'une PRF trop basse s'accompagne d'une saturation 
de l'image due au phénomène de repliement spectral au 
cours duquel le codage de la vitesse change de polarité, donc 
de couleur, lorsque la vitesse du flux étudié dépasse l'échelle 
d'encodage (phénomène d'aliasing). 


Échographie 3D et 4D 


La mise au point en 2003 du spatio-temporal image correla- 
tion (STIC) a suscité de nombreux espoirs pour améliorer 
le dépistage des malformations cardiaques foetales. Cette 
technique nécessite l'acquisition durant 7,5 à 15 secondes 
de multiples images du cycle cardiaque avec reconstruction 
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Fig. 12.41 Flux veineux abdominaux fœtaux. Aspects normaux. Ondes formées par la systole ventriculaire (S), par la diastole ventriculaire (D) 
et par la contraction auriculaire en télédiastole (a). VCI : veine cave inférieure; VO : veine ombilicale; VSH : veine sus-hépatique. 





Fig. 12.42 Flux pulsatile dans la veine ombilicale. 


d'un volume. Une fois obtenu, le volume peut être réanalysé 
dans tous les plans souhaités éventuellement par un opéra- 
teur différent. La technique fetal intelligent navigation echo- 
cardiography (FINE) appliquée sur un volume acquis par 
le STIC permet de générer automatiquement neuf coupes 


standard avec un étiquetage automatique des structures car- 
diaques (fig. 12.44). La qualité des images obtenues dépend 
essentiellement de la résolution des images 2D originales, ce 
qui limite l'intérêt de ces techniques lorsque l'échogénicité 
n'est pas bonne. 


Chapitre 12. Echocardiographie fœtale 


Fig. 12.43 Flux Doppler couleur en incidence des quatre cavités. a. La PRF est trop élevée, la vitesse de repliement spectral est a 108 cm/s, le 
flux couleur ne permet pas de remplir correctement les cavités cardiaques. b. La PRF est trop basse, la vitesse de repliement spectral est de 5 cm/s. 
L'image est saturée par le flux couleur, les structures cardiaques ne sont plus analysables. c. Le réglage de la PRF est adapté à la structure étudiée, 
la vitesse de repliement spectral est de 46 cm/s, les cavités cardiaques sont bien moulées par le flux couleur. od : oreillette droite; og : oreillette 
gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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Fig. 12.44 Application de la technique FINE. Cœur foetal normal. Neuf coupes cardiaques sont automatiquement reconnues et affichées simultané- 
ment. Les structures anatomiques ainsi que l'orientation des différentes coupes sont étiquetées par le logiciel. Source : Yeo L, Luewan S, Romero R. Fetal 
Intelligent Navigation Echocardiography (FINE) Detects 98% of Congenital Heart Disease. J Ultrasound Med 2018; 37 : 2577-93. 
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Anomalies de l'incidence des quatre 
cavites 


Veine cave supérieure gauche 


La présence d'une veine cave supérieure gauche est une ano- 
malie souvent bénigne lorsqu'elle est isolée mais qui s'asso- 
cie régulièrement à d'autres malformations cardiaques à tel 
point que sa présence est un marqueur important de cardio- 
pathie congénitale (fig. 12.45). 

On la suspecte lorsque le sinus coronaire est nettement 
dilaté. Le sinus coronaire est une veine qui draine le sang 
veineux coronaire situé dans le sillon auriculoventriculaire 
gauche sous l'anneau mitral et qui débouche dans l'oreillette 
droite. Cette veine, habituellement de petite taille, devient 


facilement visible dans l'angle formé par la petite valve 
mitrale et la paroi latérale de l'oreillette gauche lorsqu'une 
veine cave supérieure gauche s'y abouche (fig. 12.46 et 
B vidéo 12.8). À partir de l'incidence des quatre cavités, une 
légère inclinaison caudale du transducteur permet de visua- 
liser le sinus coronaire dilaté dans sa longueur sous l'anneau 
de la valve mitrale. Dans cette incidence, le sinus coronaire 
ne doit pas être confondu avec une communication interau- 
riculaire de type ostium primum (fig. 12.47). En incidence 
transversale par les gros vaisseaux (incidence des trois vais- 
seaux), la veine cave supérieure gauche est identifiée par la 
présence d'un quatrième vaisseau devant la branche gauche 
de l'artère pulmonaire (fig. 12.48). 

La veine cave supérieure gauche peut être isolée lorsqu il 
n'existe pas de veine cave supérieure droite et que l'inté- 
gralité du sang veineux de la partie supérieure du corps se 
draine dans la veine cave supérieure gauche et dans le sinus 
coronaire (fig. 12.49). 





Fig. 12.45 Veine cave supérieure gauche. a. Trajet d'une veine cave supérieure gauche (vcs g) se drainant dans le sinus coronaire (sc). La veine 
cave supérieure gauche draine le sang veineux brachiocéphalique gauche. Le sinus coronaire est situé sous le cœur dans le sillon auriculoventricu- 
laire gauche et rejoint l'oreillette droite (od) dans laquelle il s'abouche. ap : artère pulmonaire; vcs d : veine cave supérieure droite. b à e. Retour 
veineux pulmonaire artériel partiel dépisté à 38 SA à partir d'une coupe des trois vaisseaux montrant un vaisseau supplémentaire à gauche (b). Il 
s'agit d'une veine cave supérieure gauche (VCSG). Sur la coupe des quatre cavités (c), une des veines pulmonaires droites (VP d) s'abouche nor- 
malement dans l'oreillette gauche (OG). La veine pulmonaire gauche (VP g) visible ne s'abouche pas dans l'OG (d),mais dans un collecteur (=) (e). 
AP : tronc de l'artère pulmonaire; Ao : aorte; VCS : veine cave supérieure. 
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Fig. 12.46 Sinus coronaire dilaté. || est visible (+) dans l'angle 
formé par la valve mitrale postérieure et la paroi latérale de l'oreillette 
gauche (0g). od : oreillette droite; vd : ventricule droit; vg : ventricule 
gauche. 
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Fig. 12.47 Sinus coronaire dilaté. Incidence des quatre cavités légè- 
rement oblique vers le bas et la gauche montrant l'abouchement du 
sinus coronaire dilaté dans l'oreillette droite (OD, >). La valve tricuspide 
est vue ouverte en diastole (t), alors que la valve mitrale n'est pas visua- 
lisée car située dans un plan légèrement supérieur au plan de coupe. 
Cet abouchement ne doit pas être confondu avec une communication 
interauriculaire de type ostium primum (de type canal atrioventriculaire). 
og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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Fig. 12.48 Veine cave supérieure gauche. Coupe échographique (a) d'une incidence des trois vaisseaux chez un foetus ayant une veine cave 
supérieure gauche et schéma correspondant (b). La veine cave supérieure gauche (vcs g) est visible a gauche du tronc de l'artère pulmonaire (tap) 
devant sa branche gauche (apg). ao asc : aorte ascendante; ao desc : aorte descendante; apd : artère pulmonaire droite; br : bronches souches 


gauche et droite; R : rachis; vcs d : veine cave supérieure droite. 
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Fig. 12.49 Veine cave supérieure gauche isolée. a. Le sinus coronaire (SC) est dilaté. ao desc : aorte descendante; OG : oreillette gauche. b. En 
coupe des trois vaisseaux, il n'y a pas de veine cave supérieure droite visible derrière l'aorte ascendante (Ao asc). On retrouve, en revanche, une 
image lacunaire devant la branche gauche de l'artère pulmonaire (AP) correspondant à la veine cave supérieure gauche (vcs g) unique. c. Dans un 
plan légèrement supérieur, la veine brachiocéphalique (vbc) est visualisée (=), le Doppler couleur montre que le flux sanguin, coloré en bleu, est 


inversé car il se dirige de la droite vers la gauche. 





Fig. 12.50 Continuation azygos de la veine cave inférieure. En 
incidence des quatre cavités, la veine azygos dilatée est située à droite 
de l'aorte descendante (ao desc) derrière l'oreillette gauche (OG). 
OD : oreillette droite; R : rachis; VD : ventricule droit; VG : ventricule 
gauche. 


Continuation azygos et hémi-azygos de la veine 
cave inférieure 


Une interruption de la veine cave inférieure avec conti- 
nuation azygos ou hémi-azygos s'explique par l'absence 
de fusion des segments hépatiques et prérénaux de la 
veine cave inférieure. Elle se rencontre fréquemment 
dans les cardiopathies avec isomérisme gauche, moins 
fréquemment dans l'isomérisme droit, mais peut éga- 
lement s'observer de manière isolée. En incidence 
des quatre cavités, une structure anéchogène arron- 
die est observée soit à droite (continuation azygos, 
fig. 12.50) soit à gauche (continuation hémi-azygos, 
fig. 12.51) de l'aorte descendante. Les continuations 
hémi-azygos se drainent habituellement dans une veine 
cave supérieure gauche et sont responsables d'une dilata- 
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Fig. 12.51 Continuation hémi-azygos de la veine cave inférieure. 
En incidence des quatre cavités, la veine hémi-azygos dilatée est visua- 
lisée derrière l'oreille gauche (OG) en arrière et à gauche de l'aorte 
descendante (Ao desc). Le sinus coronaire (SC) est nettement dilaté. 
OD : oreillette droite; R : rachis; VD : ventricule droit; VG : ventricule 
gauche. 


tion majeure du sinus coronaire. En l'absence de dilata- 
tion du sinus coronaire, il faut suspecter un drainage de 
la veine cave supérieure gauche dans l'oreillette gauche. 
Au niveau de la confluence des crosses, un troisieme 
vaisseau a trajet horizontal est visualisé et correspond 
soit a la crosse de l'azygos qui se draine dans la veine 
cave supérieure droite si elle est située à droite de l'aorte 
transverse (fig. 12.52), soit à l'hémi-azygos qui se draine 
dans une veine cave supérieure gauche si elle est située à 
gauche du canal artériel (fig. 12.53). 


Le ventricule unique est une malformation dans laquelle le 
massif ventriculaire est en grande partie ou en totalité 


VCSD 
Ao transv 


Fig. 12.52 Continuation azygos de la veine cave inférieure. Inci- 
dence de la confluence des crosses. La portion horizontale de la veine 
azygos (la crosse de l'azygos) se draine dans une veine cave supérieure 
droite (VCSD) et prend l'aspect d'une troisième crosse située à droite 
de l'aorte transverse (Ao transv). AP : artère pulmonaire; CA : canal 
artériel; R : rachis; Tr : trachée. 
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Fig. 12.53 Continuation hémiazygos de la veine cave inférieure. 
Incidence de la confluence des crosses chez un fœtus atteint de coarc- 
tation de l'aorte. La veine hémi-azygos dilatée a un trajet horizontal 
et se draine dans la veine cave supérieure gauche (VCSG). Elle prend 
l'aspect d'une troisième crosse située à gauche du canal artériel (CA). 
Notez l'asymétrie entre l'aorte transverse (Ao transv) hypoplasique et le 
canal artériel révélant la coarctation de l'aorte. AP : artère pulmonaire, 
R : rachis; Tr : trachée; VCSD : veine cave supérieure droite. 





Fig. 12.54 Ventricule unique. Vues en diastole (a) et en systole (b). Les deux valves auriculoventriculaires s'ouvrent dans la même cavité ventri- 
culaire qui correspond donc, par définition, à une cavité ventriculaire unique. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; vu : ventricule unique. 


constituée d'une seule cavité ventriculaire qui reçoit les 
deux valves auriculoventriculaires ou une valve auriculo- 
ventriculaire commune (fig. 12.54 et 12.55; B vidéos 12.9 et 
12.10). Il se traduit en échographie par la présence d'une 
seule cavité ventriculaire principale dans laquelle s'ouvrent 
les deux systèmes valvulaires tricuspide et mitral, dont les 
piliers sur lesquels s'insèrent des cordages ne doivent 
pas être confondus avec un septum interventriculaire 
(fig. 12.56). 

Cette malformation est rarement isolée et s'associe régu- 
lièrement à une malposition des gros vaisseaux, une sténose 
pulmonaire, une coarctation de l'aorte ou une anomalie 
d'une valve auriculoventriculaire. Son pronostic spontané 
postnatal est sévère, mais peut être amélioré par diverses 


interventions palliatives. L'objectif thérapeutique final est de 
connecter directement les veines caves à l'artère pulmonaire. 


L'hypoplasie du cœur gauche est la forme la plus sévère des 
lésions obstructives de la partie gauche du cœur. Elle associe 
à des degrés divers un petit ventricule gauche, une atrésie 
ou une hypoplasie majeure aortique et mitrale et une petite 
oreillette gauche. 

Le développement des cavités cardiaques et des gros vais- 
seaux est dépendant de la quantité de sang qui les traverse. 
Ainsi, une diminution de la perfusion de l'oreillette gauche 
et du ventricule gauche pourrait être à l'origine de cette mal- 
formation. Des modèles animaux d'hypoplasie ventriculaire 
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gauche ont d'ailleurs pu être produits par la réduction du être d'importance variable, est mise en évidence en inci- 
flux interauriculaire in utero à travers le foramen ovale. dence des quatre cavités ou en incidence transverse par les 
L'hypoplasie de la cavité ventriculaire gauche, qui peut ventricules (fig. 12.57 et B vidéos 12.11 et 12.12). Dans 





Fig. 12.55 Ventricule unique. Incidence petit axe. Les deux valves Fig. 12.56 Ventricule unique. Cordage de la valve tricuspide don- 
auriculoventriculaires sont visualisées simultanément dans la même nant l'aspect d'un pseudo-septum interventriculaire (>). od : oreillette 
cavité ventriculaire. vm : valve mitrale, vt : valve tricuspide. droite; og : oreillette gauche. 


aodesc 





Fig. 12.57 Hypoplasie du ventricule gauche. Coupes échographiques de deux formes d'hypoplasie du ventricule gauche en diastole en incidence des 
quatre cavités (a et b) et schémas correspondants (c et d). a. Forme avec ventricule gauche (vg) petit mais persistant. Le ventricule gauche n'atteint pas 
la pointe du cœur qui n'est formée que par le ventricule droit (vd). Alors que la valve tricuspide (t) est largement ouverte, la valve mitrale (m) est épaissie 
et ne s'ouvre pas. La valvule de Vieussens (v) bombe anormalement vers l'oreillette droite (od) en raison de l'inversion du shunt interauriculaire. Le sinus 
coronaire (sc) qui reçoit une veine cave supérieure gauche est dilaté. b. Forme avec ventricule gauche virtuel. L'oreillette gauche surplombe la valve mitrale 
qui est atrétique. Une seule cavité ventriculaire est visible, le ventricule gauche étant quasi inexistant. ao desc : aorte descendante; R : rachis. 


certains cas, on observe une réaction de fibroélastose de 
l'endocarde du ventricule gauche caractérisée par une 
hyperéchogénicité linéaire qui tapisse la cavité ventriculaire 
(fig. 12.58). L'orifice mitral est de petite taille, les valves 
sont épaissies, peu mobiles ou immobiles. En incidence 
des trois vaisseaux, l'aorte ascendante est de petite taille, 
souvent difficile a visualiser du fait de son hypoplasie 
(fig. 12.59). À l'inverse, l'artère pulmonaire est dilatée. Le 
septum interauriculaire bombe habituellement vers l'oreil- 
lette droite mais peut bomber vers l'oreillette gauche en cas 





Fig. 12.58 Hypoplasie du ventricule gauche. Incidence transverse 
par les ventricules. L'endocarde du ventricule gauche (vg) présente des 
zones hyperéchogènes par réaction de fibroélastose. tap : tronc de 
l'artère pulmonaire; vd : ventricule droit. 
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de fuite tricuspide associée. La communication interauri- 
culaire peut être restrictive, ce qui aggrave encore le pro- 
nostic postnatal. Les techniques Doppler confirment la 
restriction ou l'absence des flux au niveau des orifices 
mitral et aortique et montrent un flux rétrograde dans la 
crosse de l'aorte qui est alimentée a retro par l'artère pul- 
monaire et le canal artériel (fig. 12.60 et B vidéo 12.13). 
L'hypoplasie du ventricule gauche peut être évolutive et 
saggraver progressivement avec le déroulement de la 
grossesse. 

En l'absence d'intervention, le décès est la règle dans la 
première semaine de vie. Une chirurgie complexe au résultat 
incertain peut être proposée. 


Une hypoplasie ventriculaire droite est une malformation 
rarement isolée. Elle est la conséquence d'une réduction 
du flux sanguin dans le ventricule droit consécutive le plus 
souvent soit à une atrésie de la valve tricuspide, soit à une 
atrésie pulmonaire à septum interventriculaire intact. 


Atrésie tricuspide 


L'atrésie tricuspide est une cardiopathie cyanogène dans 
laquelle il n'y a pas de communication entre l'oreillette 
droite et le ventricule droit. Par conséquent, l'oreillette 
droite ne peut se vider que vers l'oreillette gauche avec 
laquelle elle communique largement. Il existe presque tou- 
jours une communication interventriculaire par laquelle se 
remplit le petit ventricule droit. Le plus souvent, l'orifice 
tricuspide est remplacé par une bandelette fibreuse ou mus- 
culaire (fig. 12.61 et B vidéos 12.14 et 12.15). Les gros vais- 
seaux sont le plus souvent normalement implantés et dans 
ce cas une sténose pulmonaire est fréquente, notamment si 
la communication interventriculaire est de petite taille. En 
cas de transposition des gros vaisseaux, sila communication 





Fig. 12.59 Hypoplasie du ventricule gauche. Incidence des trois vaisseaux, aspect échographique (a) et schéma correspondant (b). Les trois vais- 
seaux sont normalement alignés mais l'aorte ascendante (ao asc) est hypoplasique et a une taille inférieure à celle de la veine cave supérieure (vcs). 
L'aorte descendante (ao desc) a une taille normale, l'artère pulmonaire (ap) est dilatée. R : rachis. 
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interventriculaire est petite, une hypoplasie ou une coarcta- 
tion de l'aorte est fréquente. 

La tolérance postnatale est variable et dépend de la pré- 
sence ou non d'une sténose pulmonaire ou de l'existence 
d'une coarctation de l'aorte. Sa prise en charge rejoint celle 
du ventricule unique. 


Atrésie pulmonaire à septum intact 


L'atrésie pulmonaire à septum intact est une cardiopathie cya- 
nogène caractérisée par une imperforation des valves pulmo- 
naires. Le ventricule droit est toujours hypertrophié et 
hypokinétique. Le plus souvent, il est nettement hypoplasique 
mais il peut parfois avoir une taille presque normale (fig. 12.62 
et E vidéo 12.16). L'artère pulmonaire est habituellement de 





Fig. 12.60 Hypoplasie du ventricule gauche. Incidence de la 
confluence des deux crosses en mode Doppler couleur. Le flux sanguin 
est antérograde dans l'artère pulmonaire (ap) et le canal artériel (ca) est 
codé en bleu car il s'éloigne de la sonde, alors qu'il est rétrograde dans 
l'aorte transverse (Ao tr) et est codé en rouge car il se rapproche de la 
sonde. Ce flux rétrograde traduit l'existence d'une atrésie de la valve 
aortique. vcs : veine cave supérieure. 


taille normale et alimentée par le canal artériel dans lequel le 
flux est inversé. La valve tricuspide est hypoplasique mais 
encore perméable. Une fuite tricuspide est fréquente (Œ vidéo 
12.17). 

Les possibilités thérapeutiques dépendront du degré 
d'hypoplasie du ventricule droit. Si elle est minime ou 
inexistante, une ouverture des valves pulmonaires permet 
une réparation en conservant la fonction du ventricule 
droit. Si le ventricule droit est nettement hypoplasique, sa 
prise en charge est identique à celle d'un ventricule unique 
avec sténose pulmonaire. 


Dilatation auriculaire droite 


La constatation d'une dilatation de l'oreillette droite doit 
en premier lieu faire rechercher une anomalie de la valve 





Fig. 12.62 Atrésie pulmonaire à septum intact. Incidence des quatre 
cavités en diastole. Le ventricule droit (vd) et la valve tricuspide (vt) sont 
sévèrement hypoplasiques. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; 
vg : ventricule gauche. 





Fig. 12.61 Atrésie de la valve tricuspide. Incidence des quatre cavités en systole (a) et en diastole (b). La valve tricuspide est remplacée par 
une bandelette fibreuse (>). Le ventricule droit (vd) très hypoplasique communique avec le ventricule gauche (vg) dilaté par une communication 
interventriculaire (+). Le sinus coronaire (sc) est dilaté car il reçoit une veine cave supérieure gauche. od : oreillette droite; og : oreillette gauche. 


tricuspide. Si cette valve est de morphologie normale et non 
fuyante, il peut s'agir d'une exceptionnelle dilatation idio- 
pathique de l'oreillette droite dont le pronostic postnatal est 
bon. Lorsque la dilatation auriculaire droite est consécutive 
a une fuite tricuspide il peut s'agir d'une maladie d'Ebstein 
ou d'une dysplasie valvulaire tricuspide. 

La maladie d'Ebstein est caractérisée par un déplace- 
ment du feuillet septal et du feuillet postéro-inférieur de la 
valve tricuspide vers l'apex du ventricule droit souvent asso- 
cié a des anomalies morphologiques des feuillets valvulaires 
et a une insuffisance tricuspide de sévérité variable 
(fig. 12.63 et B vidéos 12.18 et 12.19). Le déplacement de la 
valve tricuspide vers la pointe du ventricule droit a pour 
effet, d'une part, d'incorporer une partie de la chambre d'ad- 
mission de ce ventricule a l'oreillette droite (le ventricule 
droit atrialisé), d'autre part, de réduire le volume de la cavité 
ventriculaire droite fonctionnelle. Dans la dysplasie valvu- 
laire tricuspide, les feuillets valvulaires sont anormaux, 
redondants, épaissis, mais l'insertion des feuillets tricus- 


- 
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pides est normale (fig. 12.64). Dans les deux cas, la fuite val- 
vulaire est responsable de la dilatation auriculaire droite 
parfois associée à une dilatation du ventricule droit. 

La maladie d'Ebstein et la dysplasie valvulaire tricuspide 
sont parmi les rares cardiopathies qui peuvent s'accompa- 
gner in utero d'une cardiomégalie massive, d'une anasarque 
et de troubles du rythme. 

Le diagnostic est généralement aisé lorsque coexistent 
une dilatation majeure de l'oreillette droite et une fuite 
tricuspide importante. L'association à une anasarque est de 
mauvais pronostic. Une sténose ou une atrésie pulmonaire 
valvulaire doivent être systématiquement recherchées du 
fait de leur fréquence. 

Dans les formes majeures, la tolérance néonatale est mau- 
vaise avec une insuffisance cardiaque droite et une cyanose 
en raison d'un shunt droite-gauche interauriculaire. Lorsque 
l'hypertension pulmonaire transitoire néonatale régresse, la 
situation clinique s'améliore notablement et la cyanose et la 
cardiomégalie peuvent régresser. 


= 
— = 


Fig. 12.63 Maladie d'Ebstein. Incidence des quatre cavités. a. L'insertion du feuillet septal de la valve tricuspide (—) est déplacée vers la pointe 
du ventricule droit (vd). b. Fuite tricuspide en Doppler couleur. L'origine de la fuite valvulaire (>) est située proche de la pointe en raison du dépla- 
cement apical de la valve tricuspide. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; vg : ventricule gauche. 





Fig. 12.64 Dysplasie valvulaire tricuspide. a. L'oreillette droite (od) est très dilatée et déplace l'axe du cœur vers la gauche. b. En Doppler couleur, 
la fuite tricuspide est massive et emplit la majeure partie de l'oreillette droite. og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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Coeur triatrial 


Dans cette malformation rare, l'oreillette gauche est divisée 
en deux chambres par une membrane fibromusculaire. La 
chambre postérieure reçoit les veines pulmonaires. La 
chambre antérieure est en connexion avec l'auricule gauche 
et la valve mitrale (fig. 12.65 et B vidéo 12.20). La cloison 
est perforée d'un ou plusieurs orifices qui, s'ils sont trop 
restrictifs, nécessitent une excision de la membrane per- 
mettant la guérison. 


Solution de continuité dans les cloisons 
interauriculaire et interventriculaire 


Communication interauriculaire 


La circulation foetale normale est caractérisée par la pré- 
sence d'un shunt interauriculaire de l'oreillette droite vers 


= ——— 


Fig. 12.65 Cœur triatrial. Incidence des quatre cavités. Une 
membrane intra-auriculaire gauche (—) sépare l'oreillette gauche en 
deux chambres. OD : oreillette droite; R : rachis; VD : ventricule droit; 
VG : ventricule gauche; vp : veine pulmonaire. 





l'oreillette gauche par le foramen ovale. La présence d'un 
défaut septal parfois large au centre de la cloison interauri- 
culaire in utero n'est donc pas une anomalie, si bien que le 
diagnostic des communications interauriculaires centrales 
(de type ostium secundum) est, en pratique, extrêmement 
difficile sinon impossible avant la naissance. 

La communication interauriculaire de type ostium primum 
est assimilée aux canaux atrioventriculaires partiels (donc 
risque de trisomie 21) et est caractérisée par l'absence de la par- 
tie basse du septum interauriculaire située au contact des valves 
auriculoventriculaires. Ces dernières sont situées à la même 
hauteur et l'insertion physiologique un peu plus apicale du 
feuillet septal de la tricuspide par rapport au feuillet septal de la 
valve mitrale n'est pas retrouvée (fig. 12.66 et B vidéo 12.21). Il 
s'y associe habituellement une insuffisance mitrale liée à une 
fente de la grande valve mitrale. À l'inverse du canal atrioventri- 
culaire complet, il n'y a pas de communication interventricu- 
laire du septum d'admission ni d'orifice auriculoventriculaire 
commun, chaque ventricule ayant son propre appareil valvu- 
laire auriculoventriculaire. Les communications interauricu- 
laires de type ostium primum ne doivent pas être confondues 
avec une dilatation du sinus coronaire. Le sinus coronaire che- 
mine dans un plan inférieur à l'orifice mitral dans le sillon auri- 
culoventriculaire gauche et, lorsque son abouchement à 
l'oreillette droite est visualisé, la valve mitrale n'est pas visible 
(revoir fig. 12.47). À l'inverse, les communications interauricu- 
laires de type ostium primum sont visualisées en incidence des 
quatre cavités dans un plan strictement horizontal au niveau 
duquel la valve mitrale est parfaitement identifiable. 


Communication interventriculaire 


La communication interventriculaire est une déhiscence de 
la cloison interventriculaire qui met en communication les 
deux ventricules. Dans sa forme isolée (60 %), il s'agit de 
la cardiopathie de loin la plus répandue au cours de la pre- 
mière année de vie, mais probablement une des plus diffi- 
ciles à visualiser in utero puisque, le plus souvent, il n'y a pas 
de modification nette de l'architecture du cœur. À l'inverse, 
la communication interventriculaire associée à un déséqui- 
libre des cavités ventriculaires ou des gros vaisseaux ou à un 





Fig. 12.66 Canal atrioventriculaire partiel. Incidence des quatre cavités en diastole (a) et en systole (b, c). Les feuillets septaux des valves mitrale 
et tricuspide sont insérés au même niveau. En systole, le décalage mitrotricuspide physiologique n'est pas visualisé et le segment auriculaire de la 
croix du cœur est manquant en raison de la présence d'une communication interauriculaire de type ostium primum (+). Il n'y a pas de communi- 
cation interventriculaire. En Doppler couleur (c), il existe un flux de fuite mitrale (=). OD : oreillette droite; OG : oreillette gauche; VD : ventricule 
droit; VG : ventricule gauche. 


chevauchement de l'aorte sur le septum interventriculaire 
est plus facile a dépister. Les communications interventricu- 
laires constituent au moins 25 % de toutes les cardiopathies 
congénitales mais chez le foetus, du fait des difficultés de 
leur diagnostic, elles représentent moins de 10 % des cardio- 
pathies diagnostiquées. 

A l'échographie, le diagnostic repose sur la mise en évi- 
dence d'une interruption localisée du septum interventricu- 
laire (fig. 12.67 et B vidéos 12.22 et 12.23). Puisque la 
résolution latérale des images échographiques est moins 
bonne que leur résolution axiale, il faut s'efforcer d'obtenir 
une incidence dans laquelle le plan du septum interventri- 
culaire est le plus perpendiculaire possible à l'axe des ultra- 
sons. En abord apical, le septum interventriculaire est 
vertical et il est fréquent de créer une fausse image de com- 
munication interventriculaire au niveau de la jonction auri- 
culoventriculaire (fig. 12.68). À cet endroit, le septum 





Fig. 12.67 Communication interventriculaire musculaire (>). Inci- 
dence transventriculaire. vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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interventriculaire est particulièrement fin (septum mem- 
braneux) et peut ne pas être visible. L'incidence des quatre 
cavités est souvent prise en défaut pour le diagnostic des 
communications interventriculaires situées sous les gros 
vaisseaux (communications interventriculaires larges les 
plus fréquentes) qui ne seront souvent visibles que dans les 
incidences permettant d'étudier l'origine des gros vaisseaux 
(fig. 12.69 et B vidéo 12.24). Il est également possible de 
créer une fausse image de communication interventriculaire 
avec impression de chevauchement de l'aorte sur la cloison 
interventriculaire en incidence longitudinale par le 
ventricule gauche et l'aorte (fig. 12.70). Cette image est due à 
l'évasement initial de l'aorte au niveau des sinus de Valsalva. 
Le diagnostic peut être redressé lorsque la valve aortique est 
fermée. La partie haute du septum interventriculaire paraît 
alors intacte. 

Le codage couleur du flux sanguin permet de confirmer 
le diagnostic. Là encore, la communication sera d'autant 
plus facile à visualiser que le septum interventriculaire est 
perpendiculaire au faisceau ultrasonore. Le codage couleur 
permet également de visualiser des petites communications 
interventriculaires musculaires situées au centre du septum 
interventriculaire ou à l'apex du cœur, non visibles en écho- 
graphie bidimensionnelle (fig. 12.71). 

Le diagnostic anténatal de communication interven- 
triculaire large implique la recherche d'une malformation 
associée, cardiaque ou extracardiaque, et la recherche d'une 
anomalie chromosomique. Les petites communications 
musculaires isolées peuvent se refermer spontanément 
avant la naissance dans une proportion importante. 


Canal atrioventriculaire complet 


Le terme de canal atrioventriculaire ou canal interatrioven- 
triculaire sert à désigner un ensemble de malformations 
qui résultent d'un défaut de développement du septum 
interauriculaire, du septum interventriculaire et des valves 
auriculoventriculaires. Il est dû à une anomalie de déve- 
loppement des bourgeons endocardiques impliqués dans 





Fig. 12.68 Pseudo-communication interventriculaire. Incidence des quatre cavités. a. Le septum interventriculaire est presque vertical dans 
l'alignement du faisceau d'ultrasons. Sa partie postérieure, située au contact des valves auriculoventriculaires, n'est pas visible et donne l'impres- 
sion de la présence d'une CIV (+). b. Le déplacement de la sonde d'échographie permet d'explorer le septum interventriculaire dans un plan plus 
horizontal qui se rapproche de la perpendiculaire par rapport au faisceau d'ultrasons. Le segment postérieur du septum interventriculaire est 
visualisé (=) confirmant l'absence de communication entre les ventricules. Un nodule hyperéchogène est visible dans le ventricule gauche (>). 
od : oreillette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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Fig. 12.69 Large communication interventriculaire sous-aortique (+). Incidence longitudinale par les cavités gauches. Le Doppler couleur 
confirme la présence d'un shunt interventriculaire qui est dirigé du ventricule droit (vd) vers le ventricule gauche (vg) car codé en bleu. ao : aorte; 


apd : artère pulmonaire droite; vbc : veine brachiocéphalique. 








Fig. 12.70 Pseudo-communication interventriculaire. Incidence longitudinale par le ventricule gauche et l'aorte. a. En systole, il semble exister 
un défaut septal au niveau de la partie haute du septum interventriculaire (+) sous l'aorte (Ao). b. En diastole, la valve aortique est fermée (=) et 
la partie haute du septum interventriculaire paraît intacte. VD : ventricule droit; VG : ventricule gauche. 





Fig. 12.71 Petite communication interventriculaire muscu- 
laire (—). Doppler couleur. ao : aorte; og : oreillette gauche; siv : sep- 
tum interventriculaire; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


la formation d'une partie de chacune de ces différentes 
structures. Le canal atrioventriculaire complet s'associe 
dans 50 % des cas a une anomalie chromosomique, notam- 
ment une trisomie 21 (fig. 16.16a et 16.25). 

Le canal atrioventriculaire complet est caractérisé par la 
présence d'une communication au niveau de la zone de 
jonction auriculoventriculaire comprenant la partie basse 
du septum interauriculaire et la partie postérieure du sep- 
tum interventriculaire. Une valve auriculoventriculaire 
commune fait communiquer les oreillettes et les ventricules. 
Lorsque les communications sont larges, son diagnostic est 
aisé en incidence des quatre cavités dans laquelle la « croix 
du cœur » n'est plus visualisée (fig. 12.72 et B vidéos 12.25 et 
12.26). Certaines formes de canal atrioventriculaire sont 
cependant particulièrement difficiles à diagnostiquer quand 
la communication interauriculaire et la communication 
interventriculaire sont de petite taille. Dans ces formes, 
l'étude de l'appareil auriculoventriculaire en incidence petit 


axe permet de visualiser la valve auriculoventriculaire com- 
mune (fig. 12.73 et B vidéo 12.27). Le mode Doppler cou- 
leur en incidence des quatre cavités peut montrer la 
communication interauriculoventriculaire avec un aspect 
en «ailes de papillon » très évocateur (fig. 12.72c). L'examen 
échographique permet également de rechercher des élé- 
ments qui influent sur le pronostic : déséquilibre ventricu- 
laire, coarctation de l'aorte, sténose pulmonaire, isomérisme, 
fuite importante de la valve auriculoventriculaire... 


Coarctation de l'aorte 


La quasi-totalité des coarctations de l'aorte du fœtus et du 
nouveau-né siègent au niveau de l'isthme aortique entre 
l'artère sous-clavière gauche et le canal artériel, alors que 
les coarctations post-ductales, plus distales, sont habituelle- 
ment rencontrées chez le grand enfant et chez l'adulte. Le 
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rétrécissement peut être strictement localisé à l'isthme aor- 
tique ou s'associer à une hypoplasie plus ou moins longue de 
la crosse de l'aorte. Ces formes avec hypoplasie de la crosse 
sont plus sévères et peuvent se révéler après la naissance par 
une insuffisance cardiaque aiguë lors de la fermeture du 
canal artériel. 

Le diagnostic anténatal d'une coarctation est souvent dif- 
ficile. Une dilatation et une hypertrophie du ventricule droit 
sont les signes d'appel principaux (fig. 12.74), mais une asy- 
métrie ventriculaire au profit du ventricule droit n'est pas un 
signe spécifique de coarctation surtout au 3° trimestre de la 
grossesse. L'asymétrie de taille des gros vaisseaux est plus 
suggestive. Une inégalité de calibre entre l'aorte et l'artère 
pulmonaire au niveau de leurs anneaux est habituelle au pro- 
fit de l'artère pulmonaire (Œ vidéo 12.28), mais le signe le plus 
évocateur est l'existence d'une hypoplasie de la crosse de 
l'aorte. Cette hypoplasie est la plus nette quand on compare 
le diamètre de l'aorte transverse avec celui de l'artère 





Fig. 12.72 Canal atrioventriculaire complet. Incidence des quatre cavités. a. En systole, les valves auriculoventriculaires sont alignées et séparent 
la communication interauriculaire de type ostium primum (cia 01) de la communication interventriculaire (civ) du septum d'admission. La « croix du 
cœur » ne peut donc être visualisée. La CIA fœtale, de type ostium secundum (>), est également visible. b. En diastole, la CIA et la CIV semblent 
confluer pour donner l'image de canal interatrioventriculaire (+). c. En Doppler couleur, en diastole, le flux de remplissage des ventricules donne 
l'aspect en ailes de papillon. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 





Fig. 12.73 Canal atrioventriculaire complet. a. En incidence des quatre cavités, la communication interauriculaire de type ostium primum est 
de petite taille (+). Il ne semble pas y avoir de communication interventriculaire et l'aspect est donc celui d'un canal atrioventriculaire partiel. b. En 
incidence transversale par la base des ventricules, on identifie la valve auriculoventriculaire commune (>) qui surplombe les deux ventricules, il 
s'agit donc d'un canal atrioventriculaire complet. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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Fig. 12.74 Asymétrie des cavités auriculaires et ventriculaires 
aux dépens des cavités gauches. 23 SA chez un foetus atteint de 
coarctation de l'aorte. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; 
vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 





Fig. 12.75 Coarctation de l'aorte. Hypoplasie de l'aorte transverse 
en incidence des deux démes en Doppler couleur. L'asymétrie entre le 
canal artériel (ca) et l'aorte transverse (ao tr) est nette. La confluence 
des gros vaisseaux vers l'aorte descendante prend la forme de la lettre V 
dont la barre qui correspond à l'aorte transverse est hypoplasique. ao 
asc : aorte ascendante; ao desc : aorte descendante; tap : tronc de 
l'artère pulmonaire. 


pulmonaire et du canal artériel en incidence de la confluence 
des crosses (fig. 12.75). En incidence sagittale, il est parfois 
possible de mettre en évidence une indentation caractéris- 
tique au niveau de l'isthme de l'aorte (fig. 12.76 et B vidéos 
12.29 et 12.30). 





Fig. 12.76 Coarctation de l'aorte. Incidence sagittale. L'aorte descen- 
dante est encochée (—) juste avant l'abouchement du canal artériel dans 
l'aorte descendante (>). od : oreillette droite; og : oreillette gauche. 


La coarctation de l'aorte est souvent associée à une bicus- 
pidie aortique ou une communication interventriculaire. 
Une anomalie chromosomique peut être associée notam- 
ment un syndrome de Turner. 


Anomalies fonctionnelles du canal artériel 
et du foramen ovale 


Ces anomalies sont liées à une restriction ou une interruption 
du flux à travers ces deux shunts physiologiques chez le fœtus. 


La constriction du canal artériel peut survenir en fin de 
grossesse ou être induite par des médicaments ayant un effet 
antiprostaglandines comme les anti-inflammatoires non 
stéroïdiens. Elle se traduit à l'échographie par une augmen- 
tation de la vélocité du flux dans le canal artériel qui excède 
2 m/s et par son retentissement d'amont avec une dilatation 
des cavités droites et une insuffisance tricuspide. 

La fermeture anténatale du canal artériel est rare. Elle s'ex- 
prime à l'échographie par une dilatation des cavités droites 
avec hypokinésie nette du ventricule droit hypertrophié asso- 
ciée à une insuffisance tricuspide. En mode Doppler, le rem- 
plissage du ventricule droit est très restreint, ce qui se traduit 
par un flux tricuspide très atténué par rapport au flux mitral 
(fig. 12.77). L'échographie au niveau des gros vaisseaux per- 
met de confirmer l'absence de communication entre le tronc 
de l'artère pulmonaire et l'aorte descendante. 

L'évolution postnatale est habituellement favorable mais 
une hypertension pulmonaire néonatale transitoire sévère 
peut nécessiter une prise en charge en milieu de réanimation. 


Flux tricuspide 


Chapitre 12. Echocardiographie foetale 603 





Fig. 12.77 Retentissement d'une fermeture anténatale du canal artériel sur les cavités ventriculaires. 36 SA. En incidence des quatre cavités, les 
cavités droites sont dilatées. En mode Doppler couleur, seul le flux mitral est visualisé en bleu. En mode Doppler pulsé, le flux tricuspide est très restreint 
alors que le flux mitral est normal avec ses deux ondes E et A. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


Foramen ovale restrictif 
La restriction du foramen ovale survient habituellement au 
3° trimestre de la grossesse et s'accompagne quasi constam- 
ment d'un anévrisme du septum interauriculaire. Elle induit 
une redistribution du flux vers les cavités droites entraînant 
une dilatation et une hypertrophie du ventricule droit. Le 
Doppler couleur permet la visualisation d'une communica- 
tion de petite taille à travers l'anévrisme. Au Doppler pulsé, 
la vélocité excède 0,4 m/s (fig. 12.78 et B vidéo 12.31). 
L'évolution postnatale est le plus souvent bénigne, mais 
une hypertension artérielle pulmonaire néonatale transi- 
toire peut être observée chez un tiers des patients. 


Transposition congénitalement corrigée des gros 
vaisseaux ou L-transposition des gros vaisseaux 


Dans cette cardiopathie, il existe une double discordance atrio- 
ventriculaire et ventriculo-artérielle. La discordance atrioven- 
triculaire signifie qu'il existe une inversion des ventricules par 
rapport aux oreillettes qui sont normalement positionnées dans 
la cavité thoracique. Le ventricule qui fait suite à l'oreillette droite 
est donc un ventricule de morphologie gauche qui est situé à 
droite, tandis que le ventricule qui fait suite à l'oreillette gauche est 
de morphologie droite et situé à gauche. Cette première discor- 
dance est «corrigée» par une discordance ventriculo-artérielle, 
c'est-à-dire une transposition des gros vaisseaux dans laquelle 
l'aorte est antérieure et à gauche de l'artère pulmonaire (d'où 
sa dénomination de L-transposition des gros vaisseaux, L pour 
levo). L'artère pulmonaire est donc postérieure et centrale. 
L'identification en échographie des cavités auriculaires, ven- 
triculaires et des gros vaisseaux se fait essentiellement d'après 
leurs caractéristiques morphologiques plutôt que par leur loca- 
lisation dans le thorax. L'oreillette gauche est identifiée par 
l'abouchement des veines pulmonaires, par la morphologie de 
l'auricule gauche en doigt de gant et surtout par la valvule de 
Vieussens qui bombe dans sa cavité. Loreillette droite est iden- 


tifiée par l'auricule droite de morphologie triangulaire et par 
l'abouchement des veines caves. Les ventricules sont identifiés 
par leurs valves auriculoventriculaires et par leur morphologie. 
La valve tricuspide est plus apicale que la valve mitrale et pos- 
sède des insertions septales, elle est toujours associée au ventri- 
cule droit dont la pointe est en partie comblée par la bandelette 
modératrice (fig. 12.79 et B vidéos 12.32 et 12.33). La valve 
mitrale est située à distance du septum interventriculaire et est 
toujours associée au ventricule gauche dont la surface interne 
est lisse. L'aorte est antérieure et à gauche (fig. 12.80) et a un 
trajet parallèle à son origine à celui de l'artère pulmonaire en 
position centrale et qui est postérieure à l'aorte. 

Des malformations associées sont fréquentes, notam- 
ment une communication interventriculaire, une sténose 
pulmonaire ou une malformation de type Ebstein de la valve 
auriculoventriculaire gauche (valve tricuspide). Un bloc 
auriculoventriculaire complet congénital n'est pas rare. 


Cardiomégalie fœtale 
Myocardiopathie 


Une myocardiopathie est une atteinte primitive du muscle 

cardiaque qui est anatomiquement normal. On en distingue 

trois types : 

= la myocardiopathie dilatée dans laquelle les cavités auri- 
culaires et ventriculaires sont dilatées, hypokinétiques 
avec régurgitations des valves auriculoventriculaires par 
dilatation des anneaux valvulaires. Il s'y associe souvent 
des signes d'anasarque. Son pronostic est mauvais; 

= la myocardiopathie hypertrophique dans laquelle 
les épaisseurs des parois ventriculaires et du septum 
interventriculaire sont augmentées. Elle est relativement 
fréquente au 3° trimestre de la grossesse en cas de diabète 
maternel mal équilibré (fig. 12.81); 

= la myocardiopathie restrictive, la plus rare, dans laquelle 
existe une prolifération fibreuse de l'endocarde qui prend 
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Fig. 12.78 Foramen ovale restrictif. 33 SA. a. L'oreillette droite (OD) et le ventricule droit (VD) sont dilatés. Il existe un anévrisme du septum 
interauriculaire au sommet duquel la communication restrictive de petite taille est visualisée grâce au Doppler couleur (>). OG : oreillette gauche. 
b. Le flux en Doppler pulsé au niveau de la communication interauriculaire est de haute vélocité, proche de 0,8 m/sec. 





Fig. 12.79 Transposition congénitalement corrigée des gros vais- 
seaux. Mise en évidence de la discordance atrioventriculaire en inci- 
dence des quatre cavités. L'oreillette gauche (og) est identifiée par la 
valvule de Vieussens (v). La valve auriculoventriculaire qui lui fait suite 
a une insertion plus apicale que la valve auriculoventriculaire controla- 
térale. Il s'agit donc d'une valve tricuspide. Le ventricule situé à gauche 
paraît plus petit, car sa pointe est comblée par la bande modératrice, il 
s'agit du ventricule droit (vd). Le ventricule controlatéral « fait la pointe 
du cœur » et est lisse, il s'agit du ventricule gauche (vg). Le feuillet sep- 
tal de la valve auriculoventriculaire qui fait suite à l'oreillette droite (od) 
est plus postérieur que son homologue controlatéral, il s'agit donc de 
la valve mitrale. 





Fig. 12.80 Transposition congénitalement corrigée des gros 
vaisseaux. Incidence oblique par le ventricule gauche (vg) et les gros 
vaisseaux mettant en évidence la L-malposition des gros vaisseaux (L 
comme levo). L'aorte (ao) est à gauche de l'artère pulmonaire (ap). ao 
desc : aorte descendante; od : oreillette droite; R : rachis; vcs : veine 
cave supérieure. 
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Fig. 12.81 Cardiomyopathie hypertrophique. Foetus de mére diabétique. En mode bidimensionnel, les parois des deux ventricules et le 
septum interventriculaire (siv) sont hypertrophiés. Le curseur du mode TM est placé perpendiculairement aux parois ventriculaires. Le septum est 
hypertrophié, son épaisseur en diastole atteint 7 mm. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


un aspect hyperéchogène (fibroélastose de l'endocarde). 

La diminution de compliance des ventricules est respon- 

sable d'une dysfonction diastolique, d'un bas débit et sou- 

vent d'une anasarque. 

Le tableau 12.1 résume les principales étiologies des myo- 
cardiopathies foetales en fonction de leur type. 


Tableau 12.1 Principales etiologies des 
myocardiopathies foetales en fonction de leur type. 


Myocardiopathies Myocardiopathies Myocardiopathies 


dilatées hypertrophiques restrictives 


Débit cardiaque élevé : Enfants de mère Fibroélastose de 


— anémies diabétique l'endocarde 
— iso-immunisation Syndrome de 
Rhésus Noonan 
— alpha thalassémie Maladies de 
— hyperthyroidie ? surcharge 


— déficit en G6PD 
Surcharge volumique : 
— fistules 
artérioveineuses 
— syndrome 
transfuseur-transfusé 
— anévrisme de 
l'ampoule de Galien 
— chorio-angiome 
placentaire 
Atteinte primitive du 
myocarde 
Infections : coxackie, 
TORCH, parvovirus 
Tachycardies foetales 
Bradycardies foetales 
Lupus érythémateux 
maternel 


G6PD : glucose-6-phosphate déshydrogénase; TORCH : toxoplasmose, 
rubéole, cytomégalovirus, herpès. 


Sténose aortique valvulaire 


Le diagnostic anténatal d'une sténose aortique valvulaire est 
difficile en cas de sténose modérée avec léger remaniement 
valvulaire. La présence d'une dilatation post-sténotique de 
l'aorte ascendante et d'un flux accéléré et turbulent au pas- 
sage des valves en Doppler couleur peut parfois la faire sus- 
pecter (fig. 12.82). En cas de sténose serrée, l'attention de 
l'opérateur est habituellement attirée par le retentissement 
ventriculaire gauche de la sténose. Le ventricule gauche peut 
être dilaté et hypokinétique ou au contraire hypoplasique et 
représenter une forme a minima d'hypoplasie du cœur 
gauche (fig. 12.83 et B vidéo 12.34). L'association a une 
fibroélastose de l'endocarde, qui se manifeste à l'échographie 





Fig. 12.82 Sténose valvulaire aortique. Incidence longitudinale 
par les cavités gauches en systole. L'ouverture de la valve aortique est 
incomplète. Le Doppler couleur montre un flux étroit et turbulent au 


passage des valves. ao : aorte ascendante; ao desc : aorte descen- 
dante; og : oreillette gauche; R : rachis; vd : ventricule droit; vg : ven- 
tricule gauche. 
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par un liseré hyperéchogène au niveau de l'endocarde, est de 
mauvais pronostic. 

La sténose valvulaire aortique est une des rares car- 
diopathies pour laquelle une dilatation percutanée 


cette technique qui nécessite un abord transabdominal 
maternel et transthoracique foetal est élevée mais pour- 
rait permettre, dans certains cas, d'empêcher l'évolu- 
tion de ces sténoses vers une hypoplasie du ventricule 


2.84). 


peut être proposée avant la naissance. La morbidité de 


gauche (fig. 





P 
Fig. 12.83 Retentissements ventriculaires gauches d'une sténose valvulaire aortique serrée. a. Dilatation du ventricule gauche (vg) qui est 
le siège d'une réaction de fibroélastose à la partie supérieure du septum interventriculaire œ). b. Hypoplasie modérée du ventricule gauche qui 


«ne fait pas la pointe » avec fibroélastose de son endocarde caractérisée par un liseré hyperéchogène qui tapisse la cavité ventriculaire. od : oreil- 
lette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit. 


SRITIS ICRI 1 


D 





Fig. 12.84 Sténose valvulaire aortique foetale critique avant et aprés dilatation percutanée. a. Avant la dilatation, en systole, les feuillets 
aortiques sont épaissis et quasi immobiles (>). Aucun flux n'était documenté en mode Doppler. b. Après dilatation, les feuillets aortiques ont 
un mouvement d'ouverture en systole. En Doppler pulsé, on enregistre un flux antérograde normal au-dessus des valves aortiques. ao : aorte; 
og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


Sténose pulmonaire valvulaire 


Une sténose pulmonaire valvulaire foetale est habituelle- 
ment détectée lorsqu'elle est sévère et que son retentisse- 
ment ventriculaire droit devient visible. Le ventricule droit 
est alors hypertrophié et le plus souvent dilaté. Une fuite de 
la valve tricuspide de haute vélocité est fréquente. Les feuil- 
lets valvulaires sont épaissis et le flux sanguin au Doppler est 
accéléré (fig. 12.85). 

Après la naissance, une dilatation percutanée de la valve 
donne habituellement un bon résultat. 


Tumeurs du cœur 


Les tumeurs du cœur sont rares. Leur diagnostic écho- 
graphique dépend surtout de la taille et de l'échogénicité 
de la masse tumorale. Elles ont le plus souvent une his- 
tologie bénigne mais peuvent parfois être obstructives 
et avoir un retentissement hémodynamique significatif 
lorsqu'elles sont localisées au niveau de la voie d'éjection 
d'un ventricule. 

Les rhabdomyomes sont les tumeurs les plus fréquentes. 
Ils sont souvent multiples, de taille variable, modérément 
hyperéchogènes, de forme arrondie ou polylobulés 
(fig. 12.86). Les rhabdomyomes augmentent de taille et par- 
fois d'échogénicité avec le terme de la grossesse. Ils ont rare- 
ment un retentissement hémodynamique mais témoignent 
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Fig. 12.86 Rhabdomyomes cardiaques. Foetus atteint de sclérose 
tubéreuse de Bourneville. Trois tumeurs (+) du septum interventricu- 
laire et de la paroi libre du ventricule gauche (vg) sont identifiées chez 
ce foetus a 28 SA. vd : ventricule droit. 





Fig. 12.85 Sténose pulmonaire valvulaire. a. En incidence des quatre cavités, les parois du ventricule droit (vd) sont hypertrophiées. b. En Doppler 
couleur, on enregistre une fuite tricuspide avec un flux mosaïque car turbulent et de haute vélocité. c. En systole, les valves pulmonaires ont un aspect 
en dôme en raison de leur ouverture incomplète. od : oreillette droite; og : oreillette gauche; tap : tronc de l'artère pulmonaire; vg : ventricule gauche. 
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habituellement d'une sclérose tubéreuse de Bourneville, ce 
qui implique de rechercher d'autres localisations tumorales 
de cette maladie au niveau des reins ou du cerveau (voir 
fig.8.29 et B vidéo 12.35). L'évolution postnatale des rhab- 
domyomes est caractérisée par l'involution tumorale en 
quelques mois ou années. 

Les fibromes sont des tumeurs uniques, localisées au 
septum interventriculaire ou à la paroi libre d'un ventricule, 
souvent volumineuses, parfois obstructives. Elles sont soit 
hyperéchogènes, soit iso-échogènes et peuvent alors simuler 
une hypertrophie localisée du myocarde. 

Les tératomes sont des tumeurs hétérogènes, parfois kys- 
tiques, à développement intrapéricardique (fig. 12.87). Elles 
s'accompagnent d'un épanchement péricardique qui repré- 
sente un point d'appel fréquent (Œ vidéo 12.36). Elles sont 


parfois très volumineuses et peuvent causer une compres- 
sion du cœur et une anasarque (fig. 12.88). 


Retour veineux pulmonaire anormal total 


Le retour veineux pulmonaire anormal total est une malfor- 
mation sévère où toutes les veines pulmonaires se drainent 
non pas dans l'oreillette gauche, maïs dans l'oreillette droite 
ou ses vaisseaux afférents. Il peut représenter une urgence 
chirurgicale néonatale lorsque le confluent veineux qui 
draine le sang des veines pulmonaires, le collecteur veineux 
pulmonaire, est sténosé, ce qui est plus fréquent lorsque ce 
collecteur a un trajet sous-diaphragmatique et se draine 
dans la veine porte. 

Le diagnostic doit être évoqué lorsque l'on distingue, 
en arrière de l'oreillette gauche, une formation vasculaire 





Fig. 12.87 Tératome intrapéricardique. La tumeur (T) est située devant l'émergence des gros vaisseaux. Il s'y associe un épanchement péricar- 
dique discret (ep). ao : aorte; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. Source : C. Francart. 


. ascite 





Fig. 12.88 Tératome intrapéricardique multikystique volumineux. La tumeur (T) refoule le cœur vers l'arrière chez un foetus en anasarque. 
ap : artère pulmonaire; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. Source : C. Francart. 


qui ne communique pas avec l'oreillette et que l'on ne 
parvient pas a mettre en évidence le drainage d'au moins 
une veine aye ae dans l'oreillette gauche (fig 9 
et revoir fig.12.45d et e). Dans deux tiers des cas, eow 
veineux E est isolé et dans un tiers des cas, il s'as- 
socie a une cardiopathie souvent complexe avec isomé- 


risme droit. 


Epanchement péricardique 


L'épanchement péricardique peut être le premier signe 
d'une anasarque ou être associé aux autres signes d'ana- 


Ao desc 
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sarque foetoplacentaire. Il se caractérise à l'échographie 
par un espace libre d'écho au pourtour des cavités car- 
diaques. Un épanchement péricardique est considéré 
comme significatif s'il atteint 5 mm en systole ou s'il est 
circonférentiel en diastole (fig. 12.90). Un épanchement 
peu abondant, de moins de 5 mm, localisé le plus souvent 
au niveau d'un sillon auriculoventriculaire, à la pointe 
du cœur ou en regard de la paroi latérale des ventricules, 
est fréquent et bénin (fig. 12.91). Les principales étiolo- 
gies = ns péricardiques sont résumées dans 


Fig. 12.89 Retour veineux pulmonaire anormal total. a. En incidence des quatre cavités, le collecteur veineux pulmonaire (cvp) est situé 
entre l'oreillette gauche (og) qui paraît petite et l'aorte descendante (ao desc). b. Chez un autre foetus, le Doppler couleur confirme la nature 
vasculaire du flux rétro-auriculaire gauche. od : oreillette droite; R : rachis; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. c. A gauche, coupe des 
quatre cavités cardiaques : légère asymétrie des cavités cardiaques avec prédominance des cavités droites. L'oreillette gauche (0G) est petite 
et le foramen ovale (+) paraît large. A droite, coupe des trois vaisseaux : la position des gros vaisseaux (AP : artère pulmonaire; AO : aorte) est 
normale, mais il existe une dilatation de la veine cave supérieure (—) dans laquelle se jette un collecteur rétro-auriculaire gauche (4). d. Les 
veines pulmonaires droites (—) se jettent dans un collecteur (+) derrière l'oreillette gauche. Source : fig. 12.89b de J.-P Lethor, fig. 12.89c et 
d de JJ. Muller. 
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Fig. 12.90 Epanchement péricardique circonférentiel (ep). 
24 SA. Foetus ayant une sténose aortique et une fuite mitrale mas- 
sive responsable d'une dilatation des cavités gauches. od : oreillette 
droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule 
gauche. 





Fig. 12.91 Décollement péricardique minime, physiologique, en 
regard des parois latérales des deux ventricules (—). od : oreil- 
lette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule 
gauche. 


Malformations de la voie d'éjection 
des ventricules sans modification 
de l'incidence des quatre cavités 
Malformations conotroncales 


On regroupe sous ce terme l'ensemble des malformations 
caractérisées embryologiquement par une anomalie de déve- 





= Causes cardiaques : 
— tératome intrapéricardique 
— fuites mitrale ou tricuspide 
— canal artériel restrictif 
— troubles du rythme cardiaque 
— cardiomyopathie 
= Anomalies chromosomiques : 
— trisomies 21, 13, 18 
— syndrome de Turner 
= Causes infectieuses : 
— parvovirus B19 
— cytomégalovirus 
= [so-immunisation 


loppement des conus sous-aortique ou sous-pulmonaire ou 
du tronc artériel et qui sont donc responsables d'une altéra- 
tion des connexions ventriculo-artérielles ou de la forma- 
tion des gros vaisseaux. Elles doivent faire rechercher une 
aneuploidie et une microdélétion du chromosome 22 (syn- 
drome de DiGeorge). Dans ces différentes cardiopathies, 
l'incidence des quatre cavités est habituellement normale 
et leur diagnostic nécessite une analyse échographique des 
chambres de chasse des ventricules et des gros vaisseaux. 


Malformations conotroncales associées 
a un chevauchement artériel sur le septum 
interventriculaire 


Tétralogie de Fallot 

La tétralogie de Fallot est secondaire à une déviation anté- 
rieure de la partie haute du septum interventriculaire (le 
septum conal). Cette déviation est responsable de la com- 
munication interventriculaire, du chevauchement aor- 
tique sur la cloison interventriculaire et de l'obstruction 
sous-pulmonaire. 

La communication interventriculaire est d'autant plus 
facile a visualiser en échographie que le chevauchement 
aortique est important (fig. 12.92). Sur les incidences par 
les gros vaisseaux, l'artère pulmonaire a une taille infé- 
rieure à celle de l'aorte (fig. 12.93 et B vidéo 12.37). 
Dans 20 % des cas, la crosse de l'aorte est orientée vers la 
droite. À l'échographie, en incidence des quatre cavités, 
l'aorte thoracique descendante est située légèrement à 
droite de la ligne médiane (fig. 12.94a). En incidence 
transverse par les gros vaisseaux, la crosse de l'aorte a un 
trajet presque strictement antéropostérieur et est située à 
droite de la trachée au lieu d'avoir un trajet oblique vers 
l'arrière et la gauche. Contrairement aux crosses aortiques 
droites isolées, il n'y a pas d'anneau autour ee la 
acne et de l'œsophage (voir plus loin Anomalies des arcs 

: es) puisque le canal artériel et pores sont tous les 
ees ae a droite de la trachée. Les gros vaisseaux ont 
une disposition «en miroir» par rapport a la normale : le 
premier vaisseau issu de la crosse ai gt le tronc artériel 
brachiocéphalique gauche (fis tb) puis naissent 





Fig. 12.92 Tétralogie de Fallot. Chevauchement de l'aorte (ao) 
sur le septum interventriculaire (siv). aod : artère pulmonaire droite; 
og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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l'artère carotide gauche et enfin l'artère sous-clavière 
droite. Dans la tétralogie de Fallot, comme dans l'atrésie 
pulmonaire avec communication interventriculaire, le 
risque de syndrome de DiGeorge est majoré lorsque la 
crosse de l'aorte est orientée vers la droite. 

La tolérance postnatale et le pronostic de la cardiopathie 
dépendent essentiellement de la sévérité de la sténose de la 
voie pulmonaire et du développement de l'artère pulmo- 
naire et de ses branches. 


Atrésie pulmonaire avec communication interventriculaire 

L'atrésie pulmonaire avec communication interventricu- 
laire, encore appelée tétralogie de Fallot extrême, a les 
mémes caractéristiques que la tétralogie de Fallot mais la 
voie pulmonaire n'est pas perméable en raison d'une atrésie 
plus ou moins étendue de la voie d'éjection du ventricule 
droit qui peut n'intéresser que les valves, mais qui peut aussi 
concerner la portion proximale du tronc pulmonaire, voire 
son intégralité. La vascularisation pulmonaire est assurée 
soit par le canal artériel qui peut avoir un aspect normal ou 
qui peut prendre un aspect tortueux et qui nait souvent de la 
portion horizontale de la crosse de l'aorte (fig. 12.95 et 
EP vidéos 12.38 et 12.39), soit par des vaisseaux systémiques 
naissant de la crosse aortique ou des artères sous-clavières. 
La constatation à l'échographie d'un shunt inversé par le 
canal artériel (donc de l'aorte vers l'artère pulmonaire) est 
très évocatrice d'une atrésie de l'artère pulmonaire 


Ventricule droit à double issue 
Dans le ventricule droit à double issue, un des gros vais- 
seaux et plus de la moitié du second naissent du ventricule 





Fig. 12.93 Tétralogie de Fallot. Incidence des trois vaisseaux (a) et schéma correspondant (b). La taille de l'artère pulmonaire (ap) est inférieure à 
celle de l'aorte ascendante (ao asc). La disproportion entre ces deux vaisseaux permet de quantifier la sévérité de la restriction du flux pulmonaire. 


ao desc : aorte descendante; vcs : veine cave supérieure. 
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Fig. 12.94 Tétralogie de Fallot. a. Communication interventriculaire (+) avec crosse de l'aorte a droite. L'aorte descendante (ao desc) est située 
à droite de l'axe antéropostérieur du thorax (ligne jaune discontinue). Le sinus coronaire (sc) est dilaté. b. En incidence transverse par le médiastin 
supérieur, l'aorte transverse (ao tr) a un trajet antéropostérieur a droite de l'axe antéropostérieur du thorax (ligne jaune discontinue). Le premier 
vaisseau qui naît de l'aorte est le tronc artériel brachiocéphalique gauche (tabc g). Deux veines caves supérieures sont identifiées. od : oreillette 
droite; og : oreillette gauche; R : rachis; vcsd : veine cave supérieure droite; vcsg : veine cave supérieure gauche; vd : ventricule droit; vg : ven- 


tricule gauche. 





Fig. 12.95 Atrésie pulmonaire à septum ouvert. Canal artériel 
atypique qui naît de la partie distale de l'aorte transverse (—). Son 
flux est coloré en bleu indiquant que le shunt se dirige de l'aorte vers 
l'artère pulmonaire et est donc inversé. ao asc : aorte ascendante; ao 
desc : aorte descendante; ao tr : aorte transverse. 


droit (fig. 12.97). Le ventricule gauche ne peut se vider que 
par une communication interventriculaire qui fait donc 
partie de la malformation et ne correspond pas à une ano- 
malie associée. Ses formes cliniques sont nombreuses et 
dépendent de l'emplacement des gros vaisseaux par rap- 
port à la communication interventriculaire, de l'existence 





Fig. 12.96 Atrésie pulmonaire à septum ouvert avec bel arbre 
artériel pulmonaire. L'infundibulum du ventricule droit (inf) est occlus 
par la déviation du septum conal (+) vers la région sous-pulmonaire. Le 
canal artériel a un flux inversé, codé en rouge car se dirigeant de l'aorte 
descendante (Ao desc) vers le tronc de l'artère pulmonaire (tap). Ao 
asc : aorte ascendante. 


ou non d'une obstruction sous l'artère pulmonaire ou 
l'aorte et de la présence d'une hypoplasie du ventricule 
gauche (Œ vidéos 12.40 et 12.41). Un espacement anormal 


entre l'insertion de la valve mitrale antérieure et la sig- 
moide postérieure du vaisseau surplombant la communi- 
cation interventriculaire, réalisant une discontinuité 
mitropulmonaire ou mitro-aortique selon l'existence ou 
non d'une malposition des gros vaisseaux, confirme le 
diagnostic. 





Fig. 12.97 Ventricule droit à double issue. Les deux vaisseaux 
naissent intégralement du ventricule droit (vd). L'aorte (ao) est net- 
tement déplacée vers la droite. L'artère pulmonaire (ap) qui a un 
diamètre inférieur à celui de l'aorte est sténosée. vcs : veine cave supé- 
rieure; vg : ventricule gauche. 
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Tronc artériel commun 

Le tronc artériel commun résulte d'un défaut de septation du 
truncus arteriosus qui doit normalement donner naissance 
aux deux gros vaisseaux. À l'échographie, un seul vaisseau de 
gros diamètre chevauchant le septum interventriculaire est 
visible. Il bifurque précocement pour donner naissance à la 
crosse de l'aorte et à l'artère pulmonaire (fig. 12.98 et 12.99; 


B vidéo 12.42). Les valves troncales sont souvent anormales, 
épaissies et peuvent être fuyantes ou sténosées. 


Ao desc 


Fig. 12.98 Tronc artériel commun. Le tronc commun (tc) surplombe 
une communication interventriculaire (>) et se divise en artère pul- 
monaire (ap) et aorte (ao). ao desc : aorte descendante; og : oreillette 
gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


= 4 ‘ed 


Fig. 12.99 Tronc artériel commun. Incidence transverse en mode 2D et en Doppler couleur. Le tronc de l'artère pulmonaire (tap) naît de la face 
postérieure du tronc commun (tc) et se divise en deux branches. ao desc : aorte descendante, vcs : veine cave supérieure. 
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Le tronc artériel commun s'associe une fois sur deux a 
une microdélétion du chromosome 22. 


Interruption de crosse aortique 
L'interruption de la crosse aortique s'associe presque tou- 
jours à une communication interventriculaire qui s'accom- 
pagne le plus souvent d'une déviation postérieure du 
septum conal (fig. 12.100). L'aorte ascendante et l'anneau 
aortique sont hypoplasiques. Le diagnostic est évoqué 
lorsqu'en incidence transverse par les gros vaisseaux l'inci- 
dence de la confluence des crosses est impossible à obtenir 
du fait de l'absence du segment horizontal de la crosse de 
l'aorte, alors que l'artère pulmonaire et le canal artériel 
sont dilatés (fig. 12.101 et B vidéo 12.43). En incidences 
sagittales, la crosse du canal artériel ne doit pas être 
confondue avec la crosse de l'aorte. 

Lorsqu'on la recherche sur le caryotype foetal, une 
microdélétion du chromosome 22 est retrouvée: une fois 
sur deux. 


Agénésie des valves pulmonaires 

L'agénésie des valves pulmonaires correspond à une absence 
totale ou une hypoplasie sévère des valves pulmonaires. Elle 
est rarement isolée et est le plus souvent associée à une com- 
munication interventriculaire et à une sténose de l'orifice 
pulmonaire. Il n'y a pas d'obstruction musculaire sous-pul- 
monaire, ce qui distingue cette cardiopathie de la tétralogie 
de Fallot. 

Le pronostic postnatal dépend surtout de la compression 
de l'arbre trachéobronchique par les branches de l'artère 
pulmonaire qui sont souvent anévrismales. Le diagnostic 
est évoqué à l'échographie lorsque le tronc et les branches 
pulmonaires sont nettement dilatés et que le mode Doppler 





Fig. 12.100 Interruption de la crosse aortique. La communication 
interventriculaire (>) s'accompagne d'une déviation postérieure du 
septum conal (x). ao : aorte; apd : artère pulmonaire droite; og : oreil- 
lette gauche; tap : tronc de l'artère pulmonaire; vd : ventricule droit; 
vg : ventricule gauche. 


identifie une fuite parfois massive au niveau de l'orifice pul- 
monaire (fig. 12.102). 


Malformations conotroncales sans communication 
interventriculaire 


Fenétre aortopulmonaire et anomalie de naissance des 
branches pulmonaires 
La fenétre aortopulmonaire est une communication de taille 
variable entre l'aorte ascendante et le tronc de l'artère pul- 
monaire juste au-dessus des valves sigmoides. Il s'agit d'une 
malformation rare qui peut parfois s'associer à une inter- 
ruption de la crosse de l'aorte ou à une naissance anormale 
de la branche droite de l'artère pulmonaire à partir de l'aorte 
ascendante (fig. 12.103). 

Cette malformation est à l'origine d'une insuffisance car- 
diaque néonatale sévère qui rend nécessaire une correction 
chirurgicale précoce. 


Anomalies des arcs aortiques 

Les anomalies des arcs aortiques regroupent un ensemble 
de malformations diverses qui ont une origine embryolo- 
gique commune du fait de la persistance de certains arcs 
qui auraient dû régresser ou de la régression de certains 
arcs qui auraient dû persister. Leur caractérisation se fait 
en incidence de la confluence des crosses ou dans un plan 
horizontal légèrement supérieur par l'aorte transverse, 
incidence dans lesquelles la trachée est habituellement 
facilement identifiable. Dans le cœur normal, cette der- 
nière est visualisée comme une image lacunaire à droite 





Fig. 12.101 Interruption de crosse aortique. Incidence des trois 
vaisseaux. Sur cette coupe, à hauteur du tronc veineux inomminé (tvi) 
qui s'abouche dans la veine cave supérieure (vcs), l'aorte transverse 
devrait être visualisée. Son absence, alors que l'aorte ascendante (ao 
asc), hypoplasique, et l'aorte descendante (ao desc) sont visualisées 
confirme l'interruption de la crosse. ca : canal artériel, tap : tronc de 
l'artère pulmonaire. 
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Fig. 12.102 Agénésie des valves pulmonaires. a. Incidence des trois vaisseaux, le tronc de l'artère pulmonaire (tap) est dilaté par rapport 
à l'aorte ascendante (ao asc) et la veine cave supérieure (vcs). b. Le Doppler couleur met en évidence une fuite pulmonaire massive (—). ao 


desc : aorte descendante; vd : ventricule droit. 


= 


a a0 desc 


Fig. 12.103 Fenétre aortopulmonaire avec naissance anormale 
de la branche pulmonaire droite en incidence transverse par 
les gros vaisseaux. || existe une communication directe entre 
l'aorte ascendante (ao asc) et le tronc de l'artère pulmonaire (tap). 
Cette fenêtre aortopulmonaire (+) s'associe chez ce foetus de 24 SA 
à une naissance anormale de la branche droite de l'artère pulmo- 
naire (d) à partir de l'aorte ascendante. ao desc : aorte descendante; 
g : branche gauche de l'artère pulmonaire; R : rachis; vcs : veine 
cave supérieure. 





de l'aorte transverse et derrière la veine cave supérieure 
(fig. 12.104). 


Artère sous-clavière droite rétro-œsophagienne 

L'artère sous-clavière droite rétro-cesophagienne est 
l'anomalie des arcs aortiques la plus fréquente et est 
observée dans 1 à 2 % des cas de séries autopsiques d'in- 
dividus normaux. Son incidence est plus élevée en cas de 
cardiopathie congénitale, de trisomie 21 ou de syndrome 
de DiGeorge. 

L'artère sous-clavière droite naît normalement du tronc 
artériel brachiocéphalique, première des trois branches 
issues de l'arc aortique. Elle est identifiée grâce au Doppler 
couleur ou au Doppler énergie sur une coupe transversale 
de la partie supérieure du thorax, juste au-dessus de l'aorte 
transverse, comme un vaisseau qui se dirige vers le membre 
supérieur droit et qui décrit un S allongé avec une convexité 
initiale antérieure cheminant entre la trachée en arrière et le 
tronc veineux brachiocéphalique et la veine cave supérieure 
en avant (fig .12.105 et B vidéo 12.44). Elle est plus facile- 
ment visualisée lorsque le rachis est latéral vers 3 heures ou 
9 heures, car cette incidence permet d'étudier cette artère 
dans le sens du flux. Il est souvent nécessaire de diminuer la 
PRF pour identifier le flux intra-artériel. 

L'artère sous-clavière droite rétro-cesophagienne est 
identifiée au niveau de la coupe de la confluence des crosses 
comme un 3° vaisseau postérieur qui naît de l'aorte descen- 
dante et qui se dirige vers l'avant et la droite en direction du 
membre supérieur droit en arrière de la trachée et de l'ceso- 
phage (fig. 12.106 et B vidéo 12.45). 
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Fig. 12.104 Coupe de la confluence des crosses montrée simultanément en mode bidimensionnel (à gauche) et en Doppler couleur (à droite). 
La trachée (Tr) est facilement visualisée à droite de l'aorte transverse (Ao transv) et derrière la veine cave supérieure (VCS). Contrairement aux 
structures vasculaires, elle n'est pas emplie par le flux Doppler. AP : artère pulmonaire; CA : canal artériel, R : rachis. 





Fig. 12.105 Artère sous-clavière droite normale selon deux orientations différentes. L'artère sous clavière droite (A scd) fait suite au tronc 
artériel brachiocéphalique (T abc) et décrit un S allongé avec une convexité initiale vers l'avant pour contourner la trachée (Tr). R : rachis. 


Crosse aortique à droite 

Lorsqu'elle est isolée, la crosse aortique à droite ne présente 
pas la configuration «en miroir» observée dans la tétralo- 
gie de Fallot ou l'atrésie pulmonaire avec communication 
interventriculaire dans laquelle l'aorte transverse et le canal 
artériel sont tous les deux situés a droite de la trachée. Dans 
cette autre configuration, aussi appelée double arc aortique 
incomplet, l'aorte transverse et le canal artériel forment un 
anneau qui encercle la trachée et l'œsophage. Le canal arté- 


riel s'abouche alors dans l'artère sous-clavière gauche qui 
a un trajet rétro-cesophagien et qui contribue également a 
réaliser la pince vasculaire autour de l'axe trachéo-cesopha- 


gien (f ig. 12.107 ) | 


Double arc aortique complet 

Le double arc aortique complet est la principale cause de 
compression trachéo-cesophagienne sévère. L'axe trachéo- 
œsophagien est en effet encerclé par un anneau vasculaire 





Fig. 12.106 Artère sous-clavière droite rétro-cesophagienne 
(A scd RO) visualisée en incidence de la confluence des crosses. Ao 
transv : aorte transverse; CA : canal artériel; O : œsophage; R : rachis; 
Tr : trachée; VCS : veine cave supérieure. 





Fig. 12.107 Crosse aortique a droite avec encerclement de la tra- 
chée (Tr) et de l'œsophage (*) par l'aorte (Ao), l'artère sous-claviére 
gauche rétro-cesophagienne (A scg RO) et le canal artériel (CA). 
VCS : veine cave supérieure; R : rachis. 


formé par une bifurcation de l'aorte ascendante. L'arc 
droit est habituellement le plus haut et le plus volumineux. 
L'arc gauche est le plus petit et passe devant la trachée 


(fig. 12.108). 
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Fig. 12.108 Double arc aortique. Coupe transverse par les gros 
vaisseaux. L'aorte ascendante (ao asc) bifurque en deux arcs. L'arc 
gauche (arc g), le moins volumineux a un trajet oblique vers l'arrière et 
la gauche. L'arc droit (arc d), un peu plus volumineux, a un trajet anté- 
ropostérieur et contourne ensuite l'axe trachéo-cesophagien (+) par 
l'arrière (trajet non visible sur cette coupe) pour rejoindre l'extrémité 
postérieure de l'arc gauche (>) et former ainsi une pince vasculaire 
susceptible d'induire une compression trachéale. CA : canal artériel; 
R : rachis; tap : tronc de l'artère pulmonaire. 


Transpositions des gros vaisseaux 


La transposition des gros vaisseaux correspond à une ano- 
malie de connexion entre les ventricules et les gros vais- 
seaux. L'artère pulmonaire naît du ventricule gauche, alors 
que l'aorte est habituellement située en avant et à droite 
de l'artère pulmonaire et naît du ventricule droit. L'hémo- 
dynamique de la malformation n'est théoriquement pas 
compatible avec la vie extra-utérine puisque tout le sang 
désaturé provenant des veines caves est éjecté via le ventri- 
cule droit vers l'aorte, d'où une hypoxémie et une cyanose 
majeure, tandis que le sang oxygéné provenant des pou- 
mons par les veines pulmonaires est de nouveau dirigé via 
le ventricule gauche vers l'artère pulmonaire. La survie 
dépend de la persistance de shunts croisés au niveau du 
canal artériel et de la cloison interauriculaire. Ces shunts 
peuvent être entretenus ou majorés en période néonatale 
par la perfusion de prostaglandine et l'atrioseptostomie 
auriculaire au ballonnet selon la méthode de Rashkind. Le 
diagnostic anténatal de la cardiopathie peut étre salvateur 
pour le nouveau-né dont la prise en charge peut se faire 
sans délai. 
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Fig. 12.109 D-Transposition des gros vaisseaux. Coupe des trois vaisseaux d'une D-transposition (D comme dextro) des gros vaisseaux, aspect 
échographique (a) et schéma correspondant (b). L'aorte ascendante (ao asc) est située en avant et à droite du tronc de l'artère pulmonaire (tap). 


ao desc : aorte descendante; R : rachis; vcs : veine cave supérieure. 





Fig. 12.110 Transposition des gros vaisseaux. Incidence sagittale. 
À leur sortie du cœur, les gros vaisseaux sont parallèles. ao : aorte; og : 
oreillette gauche; tabc : tronc artériel brachiocéphalique; tap : tronc 
de l'artère pulmonaire; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 


Le diagnostic repose sur la mise en évidence de l'anoma- 
lie de connexion ventriculo-artérielle. L'aorte est antérieure 
et à droite, alors que le vaisseau postérieur, central, bifurque 


précocement (fig. 12.109; B vidéos 12.46 et 12.47). En inci- 
dence sagittale, les gros vaisseaux sont parallèles à leur sor- 
tie du cœur (fig. 12.110 et B vidéo 12.48). 


La réparation chirurgicale de la cardiopathie est réalisée 
en période néonatale et donne d'excellents résultats chez la 
majorité des patients. 


Anévrisme du canal artériel 


Le canal artériel est considéré comme anévrismal lorsque 
son diamètre atteint ou dépasse 8 mm (fig. 12.111). Il n'a 
été décrit qu'au 3° trimestre de la grossesse et est habituel- 
lement spontanément résolutif après la naissance. Il peut 
s'associer à une restriction du flux vers l'aorte descendante 
et alors s'accompagner d'une dilatation des cavités droites 
foetales. Rarement, il peut se compliquer d'une compres- 
sion des structures adjacentes ou de la formation d'un 
thrombus. 
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Fig. 12.111 Anévrisme du canal artériel. 34 SA. Échographie 2D et Doppler énergie. L'anévrisme (+) de 12 mm est localisé à l'extrémité aortique 
du canal artériel. Ao desc : aorte descendante; Ao transv : aorte transverse; AP : artère pulmonaire; A scd : artère sous-clavière droite; Tr : trachée; 


VCS : veine cave supérieure. 


Un trouble du rythme cardiaque est détecté chez plus de 1 % 
des foetus. Le rythme cardiaque foetal normal est régulier et 
compris entre 100 et 180 bpm (110 à 160 pour le rythme de 
base au repos). Une arythmie est présente lorsque le rythme 
cardiaque foetal est anormalement lent (fréquence infé- 
rieure à 100 bpm de façon prolongée), anormalement rapide 
(fréquence supérieure à 180 bpm de façon prolongée) ou 
irrégulier. La plupart des troubles du rythme du fœtus sont 
bénins. Un petit nombre d'entre eux peut toutefois se com- 
pliquer d'une anasarque et d'un décès in utero. Les méthodes 
ultrasonores permettent l'analyse du mécanisme de l'aryth- 
mie et étudient son retentissement hémodynamique éventuel. 





Fig. 12.112 Position du curseur permettant d'étudier en mode 
TM simultanément les contractilités du ventricule gauche (vg) et 
de l'oreillette droite (od). og : oreillette gauche; vd : ventricule droit. 


Méthodes d'analyse 
du rythme cardiaque foetal 


L'analyse du rythme cardiaque foetal fait appel à l'échogra- 
phie en mode TM et au Doppler pulsé. 

L'utilisation du mode TM nécessite, par repérage bidi- 
mensionnel, d'obtenir une ligne de tir passant simultané- 
ment par une oreillette et un ventricule (fig. 12.112). Les 
contractions auriculaires sont souvent plus faciles à enregis- 
trer au niveau de la paroi latérale de l'oreillette droite. Si le 
rythme est sinusal, chaque contraction auriculaire est suivie 
d'une contraction ventriculaire (fig. 12.113). 








Fig. 12.113 Séquence d'activation auriculoventriculaire normale 
en mode TM. 1 : les contractions auriculaires (a) précèdent légè- 
rement les contractions ventriculaires (v) comme les ondes P sur un 
électrocardiogramme (ECG) précèdent les complexes QRS. 2 : ECG 
correspondant si la réalisation d'un tracé ECG était possible chez le 
fœtus. od : oreillette droite; vg : ventricule gauche. 
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En mode Doppler pulsé, deux méthodes permettent 
d'étudier la conduction et la séquence d'activation auricu- 
loventriculaires. La première nécessite de placer le volume 
d'échantillonnage de façon à enregistrer simultanément le flux 
mitral et le flux de la chambre de chasse du ventricule gauche; 
l'incidence des cing cavités avec le septum interventriculaire 
le plus vertical possible est alors la plus appropriée. L'onde A 
mitrale correspond à la systole auriculaire et le flux d'éjection 
du ventricule gauche, l'onde V, a la systole ventriculaire. L'étude 
du flux mitro-aortique permet aussi de mesurer la conduction 
auriculoventriculaire entre le début de l'onde A mitrale et le 
début de l'onde V aortique. Cet intervalle doit être inférieur 
à 150 ms (fig. 12.114). Cette méthode n'est applicable que 
lorsqu'il n'y a pas de fusion des ondes E et A mitrales comme on 
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Fig. 12.114 Flux Doppler pulsé après positionnement du volume 
d'échantillonnage simultanément dans la chambre d'admission 
et de chasse du ventricule gauche. a. Étude de la séquence d'activa- 
tion auriculoventriculaire en mode Doppler pulsé. Le volume d'échan- 
tillonnage est placé de façon à enregistrer à la fois le flux mitral et le 
flux de la chambre de chasse du ventricule gauche (ccvg). Les ondes A 
du flux mitral qui correspondent à la systole auriculaire précèdent les 
ondes V qui correspondent à la contraction ventriculaire. L'intervalle | 
correspond à la durée de conduction auriculoventriculaire qui doit être 
mesurée entre le début de l'onde A et le début de l'onde V. b. ECG 
correspondant si la réalisation d'un tracé ECG était possible chez le 
foetus. od : oreillette droite; vd : ventricule droit. 


le voit dans les tachycardies foetales. Pour la seconde méthode, 
le volume d'échantillonnage est placé de façon à enregistrer 
simultanément le flux de la veine cave supérieure et celui de 
l'aorte ascendante (fig. 12.115). Sur le flux cave supérieur, la 
contraction auriculaire est caractérisée par une bréve inversion 
du flux sanguin (fig. 12.116), alors que le flux aortique corres- 
pond a la contraction ventriculaire. L'enregistrement simultané 
du flux cave et du flux de l'aorte ascendante donne les mêmes 
informations que la méthode précédente mais permet l'étude 
de la séquence d'activation auriculoventriculaire même en cas 
de tachycardie foetale (fig. 12.117). 


Mécanismes des troubles du rythme 


Un rythme irrégulier consécutif à un battement cardiaque 
prématuré, ou extrasystole, est le trouble du rythme le plus 
fréquemment rencontré. Une extrasystole est le plus souvent 
d'origine auriculaire, les extrasystoles ventriculaires étant 
moins fréquentes. Une extrasystole auriculaire peut être 
conduite aux ventricules et entraîner une contraction ven- 
triculaire prématurée (fig. 12.118) ou elle peut être bloquée, 
non conduite aux ventricules, et être à l'origine d'une pause. 
Lorsqu elles sont bigéminées ou trigéminées (une extrasys- 
tole toutes les deux ou trois contractions auriculaires), elles 
peuvent être responsables d'un rythme cardiaque lent qui ne 
doit pas être confondu avec une bradycardie pathologique 
(fig. 12.119). Elles sont parfois favorisées par une consom- 
mation maternelle de caféine, de tabac ou d'alcool ou par 
un anévrisme du septum interauriculaire. Les extrasystoles 
isolées disparaissent habituellement spontanément pen- 
dant la période périnatale. Les extrasystoles abondantes qui 
s organisent en brèves salves de tachycardies traduisent une 
hyperexcitabilité anormale du tissu cardiaque et doivent être 
surveillées (fig. 12.120). 





Fig. 12.115 Placement du volume d'échantillonnage afin d'enre- 
gistrer simultanément les flux de la veine cave supérieure (vcs) et 
de l'aorte ascendante (ao asc) pour étude de la séquence d'acti- 
vation auriculoventriculaire en Doppler pulsé. od : oreillette droite. 
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Fig. 12.116 Spectre Doppler de la veine cave supérieure. Le volume d'échantillonnage est placé à l'abouchement de la veine cave supé- 
rieure (vcs) dans l'oreillette droite (od). Pendant la systole auriculaire, le flux est caractérisé par une brève inversion du flux sanguin (onde a). 
L'onde s correspond au flux contemporain de la contraction du ventricule droit et l'onde d au flux contemporain du remplissage passif du ventricule 
droit en début de diastole. 
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Fig. 12.117 Enregistrement simultané des flux de la veine cave supérieure et de l'aorte ascendante. Foetus en rythme sinusal. L'onde A 
du flux de la veine cave supérieur (vcs) a la même direction que l'onde V de l'aorte ascendante (ao) qu'elle précède. 





Fig. 12.118 Extrasystoles auriculaires conduites aux ventricules. a. En mode TM, la position du curseur permet un enregistrement des 
contractions des parois latérales de l'oreillette droite (a) et du ventricule gauche (v). Les flèches jaunes schématisent la conduction des oreillettes 
aux ventricules. La troisième contraction auriculaire (a’) est une extrasystole qui entraîne une contraction ventriculaire prématurée (v’). od : oreil- 
lette droite; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule gauche. 
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Fig. 12.118 Suite. b. Enregistrement du flux de la veine cave supérieure (vcs). Les extrasystoles auriculaires surviennent alors que la valve tricuspide est 
encore fermée, ce qui explique la grande amplitude de ces ondes prématurées (a’), elles sont responsables d'une contraction ventriculaire prématurée (s’). 
a : flux rétrograde normal dû à la contraction auriculaire; s : flux antérograde dû à la contraction ventriculaire. c. ECG correspondant si la réalisation d'un 
tracé ECG était possible chez le fœtus. L'extrasystole auriculaire (esa) est enregistrée comme une onde négative juste après la repolarisation ventriculaire. 





Fig. 12.119 Extrasystoles auriculaires bloquées. a. Enregistrement en mode TM des contractions des parois de l'oreillette droite (od) et du 
ventricule gauche (vg) chez un fœtus présentant une extrasystolie auriculaire bigéminée bloquée. Une contraction auriculaire sur deux est une 
extrasystole (+) qui n'est pas conduite aux ventricules (ligne jaune interrompue). Seules les contractions auriculaires non prématurées d'origine sinu- 
sale (A) sont conduites (>) et entraînent une contraction ventriculaire (V). b. ECG correspondant si la réalisation d'un tracé ECG était possible chez 
le foetus. Les extrasystoles auriculaires bloquées (—) sont visibles dans la repolarisation ventriculaire. Ce tracé a été enregistré chez un nouveau-né 
extrait par césarienne à 35 SA pour bradycardie fœtale interprétée à tort comme un signe de souffrance fœtale. 


Beaucoup plus rarement, un rythme foetal irrégulier 
peut traduire un bloc auriculoventriculaire du deuxième 
degré de type 1 à l'origine de périodes de Luciani-Wencke- 
bach. Ces périodes sont caractérisées par un allongement 
progressif du délai entre les contractions auriculaires et 
ventriculaires jusqu'à la survenue d'une contraction auricu- 
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laire bloquée qui est à l'origine de l'irrégularité. Ce trouble 
de conduction, rare chez le fœtus mais beaucoup plus fré- 
quent en postnatal, notamment chez l'adolescent, peut par- 


fois se voir à un stade précoce de la toxicité des 


auto-anticorps maternels anti-Ro/SSA (fig. 12.121 et B 
vidéo 12.49). 





Fig. 12.120 Enregistrement en mode TM des contractions des parois de l'oreillette droite (od) et du ventricule gauche (vg). a. Survenue 
d'une salve de cing extrasystoles auriculaires (=) dont certaines entraînent une contraction des ventricules. b. ECG correspondant si la réalisation 
d'un tracé ECG était possible chez le fœtus : extrasystoles auriculaires (—). 





Fig. 12.121 Bloc auriculoventriculaire. a. Enregistrement simultané des flux de la veine cave supérieure et de l'aorte ascendante chez un foetus 
de mère lupique présentant des périodes de Luciani-Wenckebach. Les intervalles entre les ondes auriculaires de la veine cave supérieure (—) et le 
flux de l'aorte ascendante (>) augmentent sur les deux premiers cycles. La troisième onde auriculaire est bloquée puisqu'elle n'est pas suivie de flux 
aortique. Puis la période se reproduit de nouveau. b. ECG correspondant si la réalisation d'un tracé ECG était possible chez le fœtus. On observe un 
allongement progressif de la conduction entre les auriculogrammes (—) et les ventriculogrammes (v) jusqu'à la survenue d'une onde P bloquée (+) 
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Tachycardies 


Les tachycardies foetales peuvent être d'origine sinu- 
sale, jonctionnelle, auriculaire (flutter auriculaire) ou 
ventriculaire. 

La tachycardie sinusale est définie par un rythme 
cardiaque de plus de 180 bpm avec une séquence d'acti- 
vation auriculoventriculaire normale. On la différencie 
des tachycardies supraventriculaires par l'existence 
d'une variabilité du rythme cardiaque de 5 a 15 bpm 
(Œ vidéo 12.50). Elle peut témoigner d'une situation de 
stress maternel ou foetal, d'une fièvre ou d'une 
hyperthyroidie. 

La tachycardie jonctionnelle se caractérise par un 
rythme parfaitement régulier habituellement compris 
entre 180 et 280 bpm. Elle débute et se termine de 
facon brutale. Elle peut se compliquer d'une anasarque 
et représente une urgence médicale, car elle peut pro- 
voquer une mort fœtale. Outre le rythme rapide, elle 
se caractérise a l'échographie par la présence d'au- 
tant de contractions auriculaires que ventriculaires 
(fig. 12.122). 

Le flutter auriculaire se caractérise par un rythme auri- 
culaire particulièrement rapide, compris entre 300 





Fig. 12.122 Tachycardie jonctionnelle. a. Enregistrement en mode 
TM d'une tachycardie jonctionnelle à 229 bom. Les contractions ven- 
triculaires (v) précèdent les contractions auriculaires (A). Fc : fréquence 
cardiaque; og : oreillette gauche; vd : ventricule droit. b. ECG corres- 
pondant si la réalisation d'un tracé ECG était possible chez le fœtus. 
Les astérisques marquent les ondes P rétrogrades (négatives) en partie 
masquées dans la repolarisation ventriculaire. 


et 500 bpm avec une conduction auriculoventriculaire 
variable, le plus souvent 2/1 (fig. 12.123 et B vidéo 12.51). Il 
peut également se compliquer d'une anasarque et entraîner 
une mort foetale. 

La tachycardie ventriculaire est rare et son diagnostic se 
pose devant une tachycardie au cours de laquelle les contrac- 
tions ventriculaires sont plus fréquentes que les contractions 
auriculaires (fig. 12.124). 


Bradycardies 


Elles peuvent être d'origine sinusale ou être consécutives à 
un bloc auriculoventriculaire complet. 

Une bradycardie sinusale transitoire bénigne durant 
quelques secondes n'est pas rare. Elle peut être provoquée 
par la pression de la sonde d'échographie sur l'abdomen 
maternel et n'a alors aucun caractère péjoratif. Une brady- 
cardie sinusale prolongée peut témoigner d'une situation de 
stress maternel ou fœtal ou se voir dans certaines anomalies 
électrophysiologiques rares comme le syndrome du QT long 
congénital ou la dysfonction sinusale. 

Le bloc auriculoventriculaire complet est caractérisé 
par un rythme lent avec dissociation auriculoventriculaire 
et des contractions auriculaires plus fréquentes que les 
contractions ventriculaires (fig. 12.125). Une fois sur trois, 





Mt rate i 


Fig. 12.123 Flutter auriculaire. a. Enregistrement en mode TM d'un 
flutter auriculaire. Le rapport entre les contractions auriculaires (—) 
et ventriculaires (v) est de 2/1. od : oreillette droite; vg : ventricule 
gauche. b. ECG correspondant si la réalisation d'un tracé ECG était 
possible chez le foetus. Les contractions auriculaires sont marquées par 
les flèches noires. 
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Fig. 12.124 Tachycardie ventriculaire. a. Enregistrement en mode TM des contractions du ventricule droit (VD) et de l'oreillette gauche (OG) chez 
un fœtus en tachycardie ventriculaire. Les contractions ventriculaires sont plus nombreuses (229 bpm) que les contractions auriculaires (130 bpm). 


b. ECG correspondant si la réalisation d'un tracé ECG était possible chez le fœtus. Tachycardie régulière à complexes larges. Les flèches indiquent 
les dépolarisations auriculaires qui se superposent aux ventriculogrammes. 
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Fig. 12.125 Bloc auriculoventriculaire complet. a. Enregistrement en mode TM d'un bloc auriculoventriculaire complet. Il existe une disso- 
ciation entre les contractions ventriculaires (v) et les contractions auriculaires (=). FCF : calcul de la fréquence cardiaque fœtale; og : oreillette 
gauche; vd : ventricule droit. b. ECG correspondant si la réalisation d'un tracé ECG était possible chez le fœtus. Les ondes P sont indiquées par les 
astérisques, les ventriculogrammes par les flèches noires. 
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Fig. 12.126 Bloc auriculoventriculaire complet immunologique. 
Hyperéchogénicité des parois de l'oreillette gauche (og). Il existe 
un épanchement péricardique (ep) discret en regard de l'oreillette 
droite (od). Source : L. Cohen. 


il s'associe à une malformation cardiaque notamment un 
canal atrioventriculaire complet, une transposition cor- 
rigée des gros vaisseaux ou une myocardiopathie. Dans le 
bloc auriculoventriculaire complet isolé, une maladie auto- 
immune maternelle est retrouvée dans plus de 80 % des cas. 
Il s'agit le plus souvent d'un syndrome de Gougerot-Sjogren 
ou d'un lupus érythémateux caractérisé par la présence d'an- 
ticorps anti-Ro/SSA. Le risque de bloc auriculoventriculaire 
complet chez une mère ayant de tels anticorps est de 2 %. Il 
s'élève à 20 % si une précédente grossesse a été marquée par 
la survenue d'un bloc auriculoventriculaire complet. Une 
hyperéchogénicité des parois auriculaires ou ventriculaires 
traduit une réaction inflammatoire (myocardite) parfois 
associée à un épanchement péricardique (figure. 12.126). 
L'atteinte cardiaque survient habituellement aux alentours 
de la 20° semaine de grossesse. 

Le pronostic du bloc auriculoventriculaire foetal est sombre 
lorsque la fréquence cardiaque est inférieure à 50 bpm ou 
lorsque le trouble de conduction s'associe à une anasarque. 


Liste des compléments en ligne 


Des compléments numériques sont associés à ce chapitre. Ils 
proposent des vidéos.) Pour voir ces compléments, connec- 
tez-vous sur http://www.emconsulte/e-complement/476352 
et suivez les instructions. 


Vidéo 12.1 Balayage de l'incidence des quatre cavités jusqu'aux 
gros vaisseaux à 28 SA à vitesse normale puis au ralenti. 
L'inclinaison lente et progressive de la sonde d'échographie vers le pêle 
céphalique du fœtus permet de visualiser successivement : l'incidence 
des quatre cavités (A), l'incidence des cinq cavités (B), l'incidence des 
trois vaisseaux (C), le canal artériel (D), l'aorte transverse (E) et le tronc 
veineux innominé (F). 


Vidéo 12.2 Balayage de l'incidence des quatre cavités vers les 
gros vaisseaux à 25 SA. 


Vidéo 12.3 Incidence des quatre cavités normales à 24 SA. 

Les cavités auriculaires et ventriculaires sont équilibrées. D'avant en 
arrière, les structures suivantes peuvent être vérifiées : l'aorte descen- 
dante est située devant le rachis; l'oreillette gauche (OG) est située 
devant l'aorte descendante, une veine pulmonaire s'abouche dans 
l'OG; la communication interauriculaire fœtale est située au centre 
de la cloison interauriculaire; la valvule de Vieussens est mobile dans 
l'OG; le septum secundum, au contact des valves auriculoventricu- 
laires, est visualisé; la valve tricuspide est légèrement plus apicale que 
la valve mitrale; le septum interventriculaire paraît intact; la pointe du 
ventricule droit est comblée par la bandelette modératrice. 


Vidéo 12.4 Incidence des quatre cavités normale à 32 SA. 


Vidéo 12.5 Foyer hyperéchogène. 

En incidence des quatre cavités, un nodule hyperéchogène est visualisé 
sur un cordage de la valve mitrale, proche de son insertion sur un pilier 
du ventricule gauche. 


Vidéo 12.6 Anévrisme du septum interauriculaire à 34 SA. 
Vidéo 12.7 Réseau de Chiari dans l'oreillette droite (OD). 


Vidéo 12.8 Dilatation du sinus coronaire à 30 SA. 
Le sinus coronaire dilaté est visualisé dans l'angle formé par la paroi 
latérale de l'oreillette gauche et la petite valve mitrale. 


Vidéo 12.9 Ventricule unique à 28 SA. 
Les deux valves auriculoventriculaires s'ouvrent dans une cavité ventri- 
culaire unique. 


Vidéo 12.10 Ventricule unique à 23 SA. 


Vidéo 12.11 Hypoplasie du ventricule gauche forme «croupion». 
L'oreillette gauche et le ventricule gauche sont hypoplasiques. Le 
ventricule droit «fait la pointe». La valve mitrale semble immobile. 
La valvule de Vieussens bombe anormalement vers l'oreillette droite 
témoignant d'une inversion du shunt interauriculaire. Le sinus coro- 
naire est dilaté. 


Vidéo 12.12 Hypoplasie du ventricule gauche avec ventricule 
gauche virtuel. 

Les cavités droites sont très dilatées. L'oreillette gauche est hypopla- 
sique et n'est raccordée qu'à l'oreillette droite en raison de l'atrésie 
mitrale. Le ventricule gauche est quasiment inexistant. 


Vidéo 12.13 Coupe des deux dômes dans une hypoplasie du 
cœur gauche. 

Le flux rétrograde dans l'aorte transverse (ao tr) est visualisé en rouge, 
car il se dirige de l'arrière vers l'avant en direction de la sonde d'écho- 
graphie. Le flux dans l'artère pulmonaire (ap) et le canal artériel est 
normalement dirigé de l'avant vers l'arrière et est coloré en bleu car il 
s'éloigne de la sonde. R : rachis. 


Vidéo 12.14 Atrésie tricuspide chez un fœtus de 27 SA. 

En incidence des quatre cavités, la valve tricuspide est remplacée par 
une bandelette fibreuse hyperéchogène, immobile. Le ventricule droit 
est hypoplasique et est alimenté par une communication interventri- 
culaire située au contact de la « croix du cœur » (communication inter- 
ventriculaire du septum d'admission). 


Vidéo 12.15 Atrésie tricupide à 28 SA. 

La valve tricuspide est remplacée par un bourrelet musculaire. Le ven- 
tricule droit hypoplasique est alimenté par une communication inter- 
ventriculaire musculaire. 


Vidéo 12.16 Atrésie pulmonaire a septum intact à 30 SA. 

Le ventricule droit est hypoplasique. La valve tricuspide est immobile. 
Il n'y a pas de communication interventriculaire. Les cavités gauches 
sont dilatées. 


Vidéo 12.17 Cardiomégalie majeure. 

Cardiomégalie majeure chez un foetus de 24 SA atteint d'une atrésie 
pulmonaire a septum intact qui se complique d'une fuite tricuspide 
massive. La régurgitation valvulaire est responsable d'une insuffisance 
cardiaque avec ascite fœtale. 


Vidéo 12.18 Maladie d'Ebstein à 26 SA. 

L'insertion de la valve septale de la tricuspide est déplacée vers la 
pointe du cœur. La valve antérieure est ample et vient au contact de la 
valve septale en systole. 


Vidéo 12.19 Maladie d'Ebstein à 26 SA en Doppler couleur. 
La fuite tricuspide naît au sommet de l'entonnoir valvulaire. Elle est 
colorée en rouge. 


Vidéo 12.20 Cœur triatrial en incidence des quatre cavités. 
Une membrane qui ne correspond pas à la valvule de Vieussens divise 
en deux l'oreillette gauche (^). 


Vidéo 12.21 Canal atrioventriculaire partiel en incidence des 
quatre cavités. 

La croix du cœur a un aspect anormal car les valves auriculoven- 
triculaires sont dans le même plan et qu'il existe une commu- 
nication interauriculaire de type ostium primum (+). En Doppler 
couleur, on identifie une fuite de la valve mitrale. od : oreillette 
droite, og : oreillette gauche; vd : ventricule droit; vg : ventricule 
gauche. 

Vidéo 12.22 Communication 
a 28 SA. 

En incidence petit axe transventriculaire, un balayage de la pointe des 
ventricules vers leur base met en évidence une communication inter- 
ventriculaire musculaire proche de la face diaphragmatique du coeur a 
hauteur des valves auriculoventriculaires. 


interventriculaire musculaire 


Vidéo 12.23 Communication interventriculaire périmembra- 
neuse chez un foetus de 32 SA. 

La communication est située sous l'aorte, en regard de la valve tricus- 
pide. En Doppler couleur, la coloration du flux est bleue témoignant 
d'un shunt du ventricule droit vers le ventricule gauche. 


Vidéo 12.24 Communication interventriculaire sous-aortique 
avec mal-alignement postérieur du septum conal (*) chez un 
foetus de 30 SA. 

Ce type de communication interventriculaire doit faire craindre la pré- 
sence d'une sténose sur la voie gauche, notamment une coarctation 
aortique ou une interruption de la crosse de l'aorte. 


Vidéo 12.25 Canal atrioventriculaire en incidence des quatre 
cavités. 

Foetus de 24 SA. La communication interventriculaire et la communica- 
tion interauriculaire de type ostium primum sont contiguës conférant, 
en diastole, l'aspect de canal interatrioventriculaire. En systole, les 
valves auriculoventriculaires sont alignées et les deux communications 
sont bien identifiées. 


Vidéo 12.26 Canal atrioventriculaire en incidence des quatre 
cavités chez un fœtus de 22 SA. 


Vidéo 12.27 Canal atrioventriculaire à 32 SA. 

En incidence des quatre cavités, la communication interventriculaire du 
septum d'admission est petite. En incidence petit axe, la valve auriculo- 
ventriculaire est commune aux deux ventricules. 


Vidéo 12.28 Coarctation de l'aorte à 24 SA. 

Le ventricule droit est dilaté et hypertrophié. En incidence des deux 
dômes, l'aorte transverse est hypoplasique. L'asymétrie des cavités 
ventriculaires et des gros vaisseaux au 2° trimestre de la grossesse doit 
faire rechercher une coarctation de l'aorte. 
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Vidéo 12.29 Coarctation aortique en Doppler énergie chez un 
fœtus de 34 SA. 
L'isthme aortique est hypoplasique (>). 


Vidéo 12.30 Coarctation de l'aorte en Doppler couleur à 33 SA 
(>). 


Vidéo 12.31 Foramen ovale restrictif à 32 semaines d'aménor- 
rhée et 6 jours. 

En incidence des quatre cavités, il existe un déséquilibre des cavités 
auriculaires et ventriculaires aux dépens des cavités gauches. Le sep- 
tum interauriculaire est anévrismal et bombe fortement vers l'oreillette 
gauche. Le Doppler couleur identifie au sommet de la cloison interau- 
riculaire un flux fin de haute vélocité (0,8 m/s pour une valeur normale 
inférieure à 0,4 m/s) caractérisant le caractère restrictif du flux interau- 
riculaire foetal. OD : oreillette droite; OG : oreillette gauche. 


Vidéo 12.32 Transposition corrigée des gros vaisseaux a 32 SA. 
En incidence des quatre cavités, les oreillettes sont en position nor- 
male. La valve auriculoventriculaire gauche est la valve tricuspide, car 
elle est plus apicale que la valve auriculoventriculaire droite qui est la 
valve mitrale. Le ventricule situé a droite a des parois lisses et « fait 
la pointe», c'est un ventricule de morphologie gauche. Le ventricule 
situé à gauche paraît plus petit (mais c'est une question d'incidence) et 
a une morphologie de ventricule droit. 


Vidéo 12.33 Transposition corrigée des gros vaisseaux. 

En incidence des quatre cavités, l'inversion ventriculaire est identifiée 
du fait de l'insertion plus apicale de la valve qui fait suite à l'oreillette 
gauche (og) par rapport à la valve qui fait suite à l'oreillette droite (od). 
En incidence par les gros vaisseaux, l'aorte qui naît du ventricule 


droit (vd) latéralisé à gauche est située en avant et a gauche de l'artère 
pulmonaire. vg : ventricule gauche. 


Vidéo 12.34 Rétrécissement aortique valvulaire à 34 SA. 

Le ventricule gauche est dilaté et hypokinétique. La cinétique de la 
valve mitrale est réduite. L'endocarde du ventricule gauche est par 
endroits hyperéchogène. La valve aortique est épaissie et très peu 
mobile. En Doppler couleur, le flux transvalvulaire aortique est accéléré 
(aliasing) et étroit. 


Vidéo 12.35 Rhabdomyomes intraventriculaires gauches 
chez un fœtus de 30 SA atteint de sclérose tubéreuse de 
Bourneville. 


Vidéo 12.36 Tératome intrapéricardique à 24 SA. 

En incidence des quatre cavités, présence d'un épanchement péricar- 
dique. Une légère inclinaison de la sonde vers le pôle céphalique met 
en évidence une tumeur kystique située devant et à droite des gros 
vaisseaux. 


Vidéo 12.37 Tétralogie de Fallot à 25 SA. 

L'incidence des quatre cavités est normale. L'orientation de la sonde 
vers le pôle céphalique met en évidence le chevauchement de l'aorte 
sur une communication interventriculaire haute puis l'asymétrie entre 
l'aorte (dilatée) et l'artère pulmonaire (légèrement hypoplasique) en 
incidence des trois vaisseaux. Les incidences sagittales permettent les 
mêmes constatations. 


Vidéo 12.38 Atrésie pulmonaire à septum ouvert à 28 SA. 

En incidence transverse, l'incidence des quatre cavités est normale. Le 
balayage permet de voir successivement la communication interventri- 
culaire, le chevauchement de l'aorte sur la cloison interventriculaire, et 
l'artère pulmonaire qui est de taille inférieure à celle de l'aorte. L'artère 
pulmonaire ne communique pas avec le ventricule droit dont l'infundi- 
bulum est comblé par une hypertrophie musculaire. En Doppler couleur, 
le flux du canal provient du sommet de l'artère pulmonaire et est coloré 
en rouge signifiant l'inversion du flux de l'aorte vers l'artère pulmonaire. 
En incidence sagittale, le chevauchement aortique est plus démonstratif. 
Le canal artériel avec son flux inversé est indiqué par la tête de flèche. 
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Vidéo 12.39 Vaisseaux systémiques dans une forme sévère 
d'atrésie pulmonaire a septum ouvert a 23 SA (>). 
Le Doppler couleur permet d'identifier deux volumineux vaisseaux qui 
se distribuent aux poumons. Celui coloré en rouge naît de l'aorte des- 
cendante, celui coloré en bleu naît de l'aorte transverse. 


Vidéo 12.40 Ventricule droit à double issue à 30 SA. 

Le balayage à partir de l'incidence des quatre cavités montre d'abord la 
communication interventriculaire, voie de drainage obligatoire du ven- 
tricule gauche, puis les gros vaisseaux mal posés qui naissent du ven- 
tricule droit. La voie sous-pulmonaire est étroite et l'artère pulmonaire 
est plus petite que l'aorte en faveur d'une sténose pulmonaire associée. 


Vidéo 12.41 Ventricule droit à double issue avec transposition 
des gros vaisseaux à 28 SA en incidence sagittale. 
Les deux vaisseaux transposés naissent du ventricule droit hypopla- 
sique. L'aorte est antérieure, l'artère pulmonaire légèrement dilatée est 
située derrière l'aorte. Le ventricule gauche se vide par une communi- 
cation interventriculaire située sous l'artère pulmonaire. 


Vidéo 12.42 Tronc artériel commun à 35 SA. 

Le balayage à partir de l'incidence des quatre cavités met en évidence 
un gros vaisseau qui surplombe une communication interventriculaire 
dont naît d'abord l'artère pulmonaire identifiée par sa bifurcation en 
deux branches, puis l'aorte dont la crosse est normalement orientée 
vers la gauche. 


Vidéo 12.43 Interruption de la crosse de l'aorte avec communi- 
cation interventriculaire à 27 SA. 

Le balayage à partir de l'incidence des quatre cavités retrouve une 
communication interventriculaire sous-aortique. L'aorte ascendante 


est hypoplasique. À aucun moment, en 2D et en Doppler couleur, 
la continuité entre l'aorte ascendante (vaisseau circulaire coloré en 
rouge en Doppler couleur) et l'aorte descendante (située en avant et à 
gauche du rachis et colorée en bleu en Doppler couleur) ne peut être 
identifiée, ce qui suggère l'existence d'une interruption de la crosse de 
l'aorte. L'amniocentèse retrouve une microdélétion 22q1.1 (syndrome 
de DiGeorge). 


Vidéo 12.44 Trajet normal de l'artère sous-clavière droite. 
Cette artère est normalement visible dans un plan légèrement supé- 
rieur à celui de l'aorte transverse. Sa détection sera facilitée si le rachis 
foetal est en position latérale et si la pulse repetition frequency (PRF) 
est légèrement diminuée pour permettre un meilleur remplissage des 
structures vasculaires. L'artère sous-clavière droite a un trajet en forme 
de S allongé avec une convexité initiale vers l'avant pour contourner 
la trachée (+). Ao transv : aorte transverse; Ascd : artère sous-clavière 
droite. 


Vidéo 12.45  Artère sous-clavière droite rétro-cesophagienne. 
Un trajet rétro-cesophagien de l'artère sous-clavière droite est suspecté 
lorsqu'un troisième vaisseau, fin, est visualisé derrière la trachée (+) au 
niveau de la confluence des crosses (< scd ro). ao : aorte; ca : canal 
artériel; vcs : veine cave supérieure. 


Vidéo 12.46 Transposition des gros vaisseaux à 30 SA. 


Vidéo 12.47 Transposition des gros vaisseaux à 24 SA. 

Le balayage vers les gros vaisseaux à partir de l'incidence des quatre 
cavités montre que le vaisseau qui naît du ventricule gauche bifurque 
précocement et correspond donc à l'artère pulmonaire. L'aorte est 
antérieure et naît du ventricule droit. 


Vidéo 12.48 Transposition des gros vaisseaux en incidence 
longitudinale. 

Les trajets des gros vaisseaux sont parallèles. L'aorte est antérieure, sa 
crosse est déroulée en totalité. L'artère pulmonaire est postérieure et 
communique avec l'aorte descendante par un canal artériel largement 
perméable. 


Vidéo 12.49 Bloc auriculoventriculaire complet immunolo- 
gique à 30 SA. 

Les ventricules sont lents (66 bpm), alors que les oreillettes se 
contractent à une fréquence normale de 144 bpm. Le mode temps- 
mouvement permet d'étudier simultanément les contractilités de 
l'oreillette droite et du ventricule gauche confirmant ainsi la dissocia- 
tion auriculoventriculaire. Il existe un discret décollement péricardique 
en regard de l'oreillette et du ventricule droits. 


Vidéo 12.50 Tachycardie supraventriculaire fœtale à 229 bpma 
34 SA. 

En mode temps-mouvement, le rapport des contractions auriculaires et 
ventriculaires est égal à 1. 


Vidéo 12.51 Flutter auriculaire à 32 SA. 

Tachycardie fœtale régulière. Les oreillettes ont une fréquence de 380/ 
minute et les ventricules de 190 bpm. Le mode temps-mouvement met 
en évidence le rapport auriculoventriculaire 2:1. 
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Rappel embryologique (fig. 13.1) 


Sans en tirer de conclusion hâtive, d'ordre philosophique 
en particulier, force est de constater que chez l'homme 
l'embryologie de l'appareil digestif est beaucoup complexe 
et difficile à comprendre que celle du cerveau et du système 
nerveux central! 

Vers la fin du premier mois, la délimitation de l'em- 
bryon (voir fig. 10.1 et 10.2) correspond à la véritable 
«individualisation » du corps par un double phénomène : 
soulèvement de la plaque en raison d'un développement 
dorsal beaucoup plus rapide (système nerveux) et formation 
d'un pli périphérique qui, relativement, se resserre comme 
le collet d'une bourse. On passe ainsi du petit disque trider- 
mique plat à la structure embryonnaire typique en «hari- 
cot». Le disque repose sur la cavité du lécithocèle que la 
fermeture du collet (futur ombilic) vient étrangler et diviser 
en deux parties : 
= l'une devient intra-embryonnaire et est à l'origine du 

tube digestif; 
= l'autre reste extra-embryonnaire et forme la vésicule 

ombilicale (ou vitelline). 
Ces deux parties sont reliées par le canal vitellin qui s'al- 
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longe au fur et à mesure que la vésicule ombilicale s'éloigne 
de l'embryon. Cette vésicule régresse précocement et dispa- 
raît vers le 3° mois. 

Les différents «plis» de délimitation (céphalique, 
latéral et caudal) fusionnent en région ventrale, formant 
ainsi la paroi abdominale antérieure du fœtus. Le lécitho- 
cèle intra-embryonnaire devient un tube entoblastique 
communicant avec la vésicule ombilicale dans sa partie 
moyenne par le canal vitellin et ouvert à chaque extrémité 
par des orifices couverts par deux membranes provisoires : 
la membrane cloacale en arrière et la membrane pharyn- 
gienne en avant. L'entoblaste formera les muqueuses du 
tube digestif et de l'appareil respiratoire ainsi que le sys- 
tème hépatobiliaire et pancréatique. Autour du tube, le 
mésoblaste donnera les enveloppes conjonctives, muscu- 
laires et séreuses. 

En même temps que s'achève la délimitation, on assiste 
à des modifications des systèmes vasculaires, artériels et 
veineux qui, initialement pairs et symétriques, vont pour les 
uns (veine ombilicale droite, artère omphalomésentérique 
gauche) involuer et pour l'artère omphalomésentérique 
droite donner le tronc cœliaque et l'artère mésentérique 
supérieure. 
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Fig. 13.1 Embryologie de l'appareil digestif. a. Embryon de 3 mm à 5 SA et 4 jours (25 jours de grossesse). Le tube digestif est fermé par la mem- 
brane pharyngienne (1) et la membrane cloacale (5). Il se divise en trois parties : intestin antérieur (A), intestin moyen (M) ou anse vitelline, intestin 
postérieur (P) qui se termine dans le cloaque. L'ébauche hépatique (2) apparaît à ce stade au niveau de l'intestin antérieur. Le cordon contient le canal 
vitellin (3) et l'allantoïde (4). b. Embryon de 5 mm à 6 SA et 2 jours (30 jours de grossesse). L'intestin antérieur (1) s'allonge et l'arbre trachéobronchique 
commence à pousser sur sa face antérieure. L'estomac (2) et le duodénum (4) ne sont pas encore différenciés mais l'ébauche hépatobiliaire (6) connaît 
un développement très rapide, alors que les bourgeons pancréatiques (3) apparaissent avec un léger retard. Au niveau du cloaque, entre l'allantoïde 
et l'intestin postérieur, l'éperon périnéal (5) se développe en direction de la membrane cloacale. c. Embryon de 10 mm à 7 SA (35 jours de grossesse). 
L'intestin moyen (M), compris entre le troisième duodénum et le dernier tiers du côlon transverse, connaît un «extraordinaire » processus d'allongement 
ce qui l'oblige à se développer en dehors de la cavité abdominale, dans le cœlome du cordon : c'est la hernie ombilicale physiologique. d. Embryon 
de 25 mm à 9 SA (49 jours de grossesse). Poumon (1), foie (2) et estomac (3) sont en place. L'anse intestinale primitive (M) poursuit son développement 
dans le cordon. L'éperon périnéal (futur périnée) a atteint la membrane cloacale (4) qui se trouve divisée en deux autres membranes transitoires, la mem- 
brane anale en arrière et la membrane urogénitale en avant. e. Embryon de 45 mm à 11 SA (63 jours de grossesse). Poumon (1), foie (2) et estomac (3). 
L'intestin (M) a entièrement réintégré l'abdomen. En arrière du tubercule génital (4), la membrane anale et la membrane urogénitale ont régressé. 
Source : Tuchmann-Duplessis H, Haegel P Embryologie. Fascicule 2 : organogenèse. Paris : Masson; 1979. 


Vers 7-8 semaines d'aménorrhée (SA), le cordon  sique hernie ombilicale physiologique qui est visible en 
ombilical se forme par fusion du pédicule de fixation échographie de la 8° à la 11-12° SA (30 % à 8 SA, 70 % à 
(contenant l'allantoïde, la veine ombilicale et les artères 9 SA, 100 % à 10 SA) (fig. 13.2 et voir fig. 4.17). L'élargisse- 
ombilicales) et du canal vitellin. Le développement de ment de la cavité abdominale associée à une diminution de 
l'anse iléale primitive est caractérisé par son allongement la taille relative du foie et des reins permet une réintégra- 
extrêmement rapide qui l'amène à se développer en dehors tion des anses intestinales : c'est le phénomène de réduc- 
de l'abdomen en faisant hernie dans le cœlome extra- tion. Après 12 SA révolues, en échographie, on ne doit plus 
embryonnaire du cordon à travers l'ombilic, c'est la clas- mettre en évidence de hernie ombilicale. 
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Fig. 13.2 Hernie ombilicale physiologique. a. 8 SA. Coupe sagittale de l'embryon. Le cordon est large et contient des échos denses correspon- 
dant a l'anse intestinale primitive (>). b. 9 SA. Coupe sagittale de l'embryon. On note au niveau de l'émergence du cordon ombilical la présence 
d'échos denses correspondant à l'anse intestinale primitive élargissant la racine du cordon (=). c. 10 SA et 3 jours. Sur cette coupe transversale de 
l'abdomen, on retrouve, au niveau de l'insertion du cordon qui est un peu élargie, une zone échogéne (=), en continuité avec l'intestin (Int) abdo- 
minal. Il s'agit des anses intestinales qui n'ont pas encore réintégré l'abdomen foetal. On note aussi une structure anéchogéne accolée au cordon 
correspondant a un kyste allantoïdien (—). Celui-ci peut être associé à la célosomie physiologique mais sa présence nécessite de vérifier ultérieu- 
rement la bonne fermeture de la paroi abdominale. d. 10 SA et 4 jours. Coupe transversale de l'abdomen passant par l'ombilic de l'embryon. On 
individualise dans le pied du cordon des échos denses (—), identiques à ceux retrouvés dans l'abdomen. e. 12 SA. Reconstruction 3D surface de 
l'embryon. On retrouve un élargissement du cordon ombilical au niveau du nombril (>). Cet aspect est probablement encore physiologique mais 
mérite d'être vérifié 3 semaines plus tard pour éliminer une petite omphalocèle ou une hernie ombilicale. 


À chaque extrémité du tube digestif, les membranes 
s'ouvrent : vers 5-6 SA pour la membrane pharyngienne et 
vers 10-11 SA pour la membrane anale. Entre les deux, le 
tube digestif évolue en trois parties : 

l'intestin antérieur, de la bouche au duodénum avec 

successivement : 

— l'appareil branchial qui est une succession de bourre- 

lets de mésoblaste (les arcs branchiaux) entre lesquels 


se forment des poches entoblastiques qui donneront 
l'oreille moyenne, les amygdales, le thymus, la thyroïde, 
l'œsophage qui reste médian puis l'estomac qui se 
forme par allongement de la grande courbure et rota- 
tion de 90° sur son axe longitudinal, 

le foie et le pancréas qui partent de bourgeons ento- 
blastiques, antérieur et postérieur respectivement, au 
niveau du duodénum, 
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— enfin, l'arbre trachéobronchique qui naît d'une évagi- 
nation entoblastique antérieure au niveau de l'intestin 
initial (pharyngien) formant d'abord une gouttière 
cesophagotrachéale qui se clive secondairement de 
l'œsophage (voir fig. 11.1); 

= l'intestin moyen, ou anse vitelline, va du duodénum au 
côlon transverse avec un développement un peu plus 
simple : 

— augmentation très rapide de la longueur et développe- 
ment initial dans le cordon (voir plus haut), 

— puis rotation de l'anse qui pivote autour d'un axe 
antéropostérieur formé par le pédicule mésentérique 
supérieur et le canal vitellin (intestin grêle en amont 
du canal, iléon terminal et côlon en aval); 

= l'intestin postérieur, formé par le côlon gauche, le sig- 
moide, le rectum et le cloaque : le cloisonnement du 
cloaque est un processus complexe qui aboutit à la 
séparation du sinus urogénital en avant et du rectum en 
arrière. 


Défauts de fermeture 
de la paroi abdominale 


Un balayage transversal descendant, suivant les contours 

antérieurs de l'abdomen, est souvent suffisant pour repérer 

un défaut de fermeture. Le diagnostic en est évidemment 
facilité par la position du dos en arrière. Il faut toujours bien 
identifier l'implantation abdominale du cordon en s'aidant 

éventuellement du Doppler couleur (voir fig. 6.84b et c). 

Cependant, la coupe idéale (mais pas toujours réalisable) 

pour l'étude de la paroi abdominale est une coupe sagittale 

se glissant entre les cuisses, permettant d'identifier de haut en 
bas la paroi thoracique puis abdominale, l'ombilic, la vessie 
et le sexe (voir fig. 6.82 et 6.83). En échographie, le défaut de 
fermeture de la paroi abdominale est un diagnostic possible 
précocement, dans la majorité des cas dès le 1“ trimestre. La 
surveillance doit être mensuelle puis plus rapprochée en fin 
de grossesse à la recherche de malformations associées et de 
complications. La croissance fœtale est généralement ralentie 
de façon harmonieuse dès le 2° trimestre avec des Doppler 
normaux. Dans les cas «simples », a l'exception de l'exstrophie 
vésicale, le pronostic postopératoire est généralement bon. 

Anatomiquement, le défect pariétal antérieur est appelé 
célosomie, ou cœlosomie (synonymes), lorsqu'il résulte 
d'un trouble de la morphogenèse. Les célosomies tra- 
duisent un échec plus ou moins étendu de la délimitation 
par arrêt de progression du plissement (les embryologistes 
parlent d'«avortement» d'un pli) sur un embryon de moins 
de 5 mm, pendant la 6° semaine d'aménorrhée : 

= si l'arrêt concerne les plis latéraux, on aura une célosomie 
moyenne représentée typiquement par l'omphalocèle; 

a l'avortement du pli antérieur (céphalique) produit 
une célosomie supérieure qui associe le plus souvent 
une omphalocèle avec une ouverture du sternum et du 
diaphragme entrainant une ectopie cardiaque; 

= la célosomie inférieure peut donner une exstrophie vési- 
cale isolée ou, dans des formes plus completes, étre asso- 
ciée à une omphalocèle sous-ombilicale et/ou à un défaut 
de cloisonnement du cloaque (réalisant une exstrophie 
cloacale plutôt que vésicale) ; 


= diverses combinaisons sont possibles entre les trois 
formes, jusqu'à la célosomie totale. 

En raison de leur mécanisme, les célosomies moyennes et 
supérieures sont caractérisées par la persistance d'une mem- 
brane amniotique pour recouvrir le défect. Dans l'exstro- 
phie vésicale et cloacale, la vessie ou les éléments du cloaque 
viennent occuper le défaut de fermeture et s'ouvrent directe- 
ment dans la cavité amniotique. 

L'omphalocèle (fig. 13.3a) comporte un défect pariétal 
important alors que la hernie ombilicale (fig. 13.3c) cor- 
respond à un défaut de réintégration de l'anse primitive sans 
élargissement important de l'orifice. La hernie n'est pas tou- 
jours visible in utero mais on la craint toujours chez le nou- 
veau-né - même si le phénomène est rare —, ce qui conduit 
à toujours clamper le cordon à quelques centimètres de son 
insertion par crainte de pincer une anse intestinale. 

Le laparoschisis résulte d'un accident différent et beau- 
coup plus tardif, bien après la délimitation, et il se présente 
comme une aplasie ou une nécrose localisée de la paroi, pro- 
bablement d'origine vasculaire. Le défect pariétal est total, 
il n y a pas de sac herniaire (fig. 13.3b). Pour les embryolo- 
gistes, le laparoschisis n'appartient donc pas strictement au 
groupe des célosomies car ce n'est pas une embryopathie. 

Nous insisterons surtout sur les trois principales formes 
de défaut de fermeture de la paroi abdominale que sont 
l'omphalocèle, le laparoschisis et l'exstrophie vésicale. 


Omphalocèle 

Définitions 

Il s'agit d'une célosomie moyenne, donc d'un défaut de fer- 
meture ventrale de siège central, concernant l'orifice ombili- 
cal lui-même (fig. 13.3a et fig. 13.4). Sa fréquence est environ 
de 1 cas pour 4000 naissances (1 cas pour 1000 grossesses 
en fin de 1 trimestre) et elle augmente avec l'âge maternel. 
L'omphalocèle est plus fréquente chez les garçons que chez 
les filles (dans un rapport de 5 pour 1) et les anomalies chro- 
mosomiques sont fréquentes (des trisomies surtout). Il n'y 
a pas de cause tératogène identifiée mais des facteurs envi- 
ronnementaux sont fortement suspectés (pesticides). Avec 
ou sans anomalies chromosomiques, les malformations asso- 
ciées sont fréquentes. Survenant très tôt dans la vie embryon- 





Fig. 13.3 Les trois malformations de la paroi abdominale anté- 
rieure du fœtus. a. Omphalocèle : le cordon s'insère sur l'om- 
phalocèle. b. Laparoschisis : par la brèche de la paroi abdominale (à 
droite de l'insertion du cordon), les viscères font hernie et flottent 
librement dans le liquide amniotique. c. Hernie ombilicale : le tube 
digestif glisse dans le cordon sans élargissement important de l'orifice 
ombilical. | : intestin. 
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naire, l'omphalocèle associe une absence de réintégration de 
l'anse intestinale primitive et souvent une protrusion du foie. 

Le diagnostic est réalisable dans 70 % des cas entre 11 et 
13 SA, mais la prudence impose un contrôle vers 14-15 SA 
pour éliminer formellement une réintégration tardive. Les 
viscères herniés sont contenus dans un sac d'origine amnio- 
tique sur lequel s'insère le cordon dont on repère bien les 
éléments vasculaires en échographie et éventuellement en 
Doppler. 
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Elle retrouve (fig. 13.5) un élargissement de l'orifice ombi- 
lical avec, sur une coupe transversale ou sagittale de l'abdo- 
men, la présence d'une masse bien limitée, appendue à la 
paroi abdominale antérieure et cernée d'une fine mem- 
brane, mobile avec les mouvements du fœtus; la membrane 
est parfois épaissie et trabéculée par un épaississement loca- 
lisé de la gelée de Wharton. 


2 





"4 





Fig. 13.4 Omphalocèles - aspects anatomiques. a. Omphalocéle contenant de l'intestin (Int) et une partie du foie (F). b. Hépatocèle. Le contenu 


de l'omphalocèle est ici purement hépatique. 
Source : R. Sfeir. 





Fig. 13.5 Omphalocele - aspects échographiques. a. 13 SA. Coupe longitudinale de l'embryon mettant en évidence une omphalocèle sus- 
ombilicale à contenu mixte (—). Cordon (+). b. La coupe transversale de l'abdomen précise ce contenu : estomac (E), intestin (I), foie (F). c. 13 SA. 
Hépatocèle. Coupe transversale de l'abdomen. Le contenu de l'omphalocèle est purement hépatique (—). Le collet (1) est large. L'estomac (E) est 


intra-abdominal. 


638 Echographie en pratique obstétricale 





Fig. 13.5 Suite. d. 26 SA. Coupe transversale de l'abdomen. L'omphalocéle est volumineuse avec un large collet (+). Elle comporte le foie (F), un 
peu d'intestin (Int) et une partie de l'estomac (E). e. 26 SA. Coupe transversale de l'abdomen. Le périmètre de l'omphalocèle (en jaune) est équivalent 
à celui de l'abdomen (en blanc). Dans l'omphalocèle on retrouve le foie (F), la vésicule biliaire (VB) et de l'intestin (Int). L'estomac (E) reste dans l'abdomen. 
f. 23 SA. Hépatocéle. Coupe transversale de l'abdomen. L'omphalocèle (*) dont le collet mesure 30mm (1) contient uniquement le foie. La gelée de 
Wharton (—) est œdématiée et trabéculée. g. 25 SA. Coupe transversale de l'abdomen. Cette volumineuse omphalocèle contient l'ensemble du foie (F) et 
de l'intestin (Int). On individualise un aspect trabéculé de la gelée de Wharton (—) à ne pas confondre avec de l'ascite. h. 26 SA. Reconstruction volumique 
mode surface de l'omphalocèle de la fig. 13.5d, ce qui permet de juger aisément du volume de l'omphalocèle (+) par rapport à l'abdomen (A). i. 25 SA. 
Coupe transversale de l'abdomen. Omphalocèle (—) dont le diamètre transverse est identique a celui de l'abdomen. Le collet est large laissant passer un 
peu d'intestin (Int). Le foie (F) est en totalité dans l'omphalocèle. Il existe une ascite majeure (+). j. 18 SA. Coupe transversale de l'abdomen passant par 
l'ombilic. L'intestin (—) s'insinue dans le pied du cordon au travers d'un collet de petite taille. L'étude chromosomique a révélé une trisomie 13. k. Coupe 
transversale de l'abdomen passant par l'ombilic et un peu oblique vers le bas. Le pied du cordon est comblé par une masse échogène (*) correspondant à 
des anses intestinales. V : vessie. l. Même foetus. Coupe transversale de l'abdomen plus horizontale que la précédente. Le Doppler couleur permet de 
noter que les vaisseaux ombilicaux (Vx) contournent la hernie intestinale et s'implantent au niveau de la paroi abdominale et non sur l'omphalocèle. Il 
existe un petit collet (=) situé a droite des vaisseaux au travers duquel s'extériorise l'intestin. On pourrait discuter ici le diagnostic de hernie ombilicale 
mais l'orifice herniaire et le volume de l'intestin extériorisé sont trop importants. m. 22 SA : omphalocèle à petit collet (1) comportant une structure 
échogène évoquant des anses intestinales (+) mais associée à une masse arrondie hypo-échogène (—) non expliquée. Aspect kystique de la gelée de 
Wharton. n. 34 SA, même fœtus : aspect identique mais avec une augmentation sensible de volume de la masse inexpliquée (—) qui a fait suspecter une 
complication de type digestif (+) (occlusion ?) au sein de l'omphalocèle. Il s'agissait en fait d'une omphalocèle contenant un diverticule de Meckel géant. 
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Cette masse peut contenir uniquement de l'intestin grêle 
échogène ou aussi une partie du foie un peu moins échogène 
mais homogène, parfois l'estomac et/ou la vésicule biliaire, 
plus rarement le côlon, un diverticule de Meckel géant et, 
de façon exceptionnelle, les organes génitaux internes. Assez 
fréquemment, l'omphalocèle ne contient que du foie, parfois 
en totalité et l'on parlera alors d'hépatocèle (40 à 75 % des 
cas). La présence d'une ascite est également possible sans 
que le pronostic soit pour autant aggravé. 

En Doppler couleur, la veine ombilicale contourne les 
viscères herniés quand il s'agit uniquement d'intestin et reste 
médiane à travers l'ouverture pariétale quand le foie est her- 
nié du fait de son trajet intrahépatique. Selon la position du 
cordon par rapport à l'omphalocèle, on parle d'omphalocèle 
centrale (cordon médian), sus-ombilicale (cordon inséré sur 
la partie inférieure) ou sous-ombilicale (cordon inséré sur la 
partie supérieure). 

Le diamètre abdominal et la circonférence abdominale 
peuvent être plus ou moins réduits selon l'importance des 
viscères herniés. Ces mesures sont comparées au diamètre 
maximal de l'omphalocèle (ou à la circonférence) avec un 
pronostic défavorable si le volume de l'omphalocèle est 
supérieur à celui de l'abdomen. 

La largeur du collet herniaire varie de 2 à 10 cm et doit 
être précisée. Les omphalocèles de grande taille auront une 
fermeture chirurgicale plus difficile, parfois en plusieurs 
temps. En effet, une réintégration trop brutale des organes 
herniés risquerait d'être mal tolérée sur le plan cardiorespi- 
ratoire par des poumons souvent hypotrophiques (qu'une 
imagerie par résonance magnétique thoracique anténatale 
pourrait permettre d'évaluer). 


Diagnostic différentiel 


Même si le diagnostic d'omphalocèle est habituellement aisé, 

quelques diagnostics différentiels seront parfois discutés : 

= lorsque le contenu de l'omphalocèle est purement intes- 
tinal (30 % des cas) et de petit volume, on peut discuter 
le diagnostic de hernie ombilicale (fig. 13.3c) : dans un 
ombilic large, s'extériorise au minimum une anse intes- 
tinale très échogène, mais la peau péri-ombilicale et 
l'insertion du cordon sont normaux (fig. 13.6a). Les exa- 
mens complémentaires à proposer seront les mêmes que 
pour une omphalocèle intestinale ; 

= une image kystique ombilicale peut évoquer un kyste 
allantoïdien (fig. 13.6b), un kyste du canal omphalomé- 
sentérique, un épaississement localisé de gelée de Whar- 
ton, un hémangiome du cordon; 

= les tumeurs de la paroi abdominale antérieure sont rares 
et peuvent simuler une célosomie moyenne, mais l'ana- 
lyse va montrer l'intégrité de la paroi musculaire. Il s'agit 
surtout d'angiomes congénitaux (plutôt de type RICH 
pour rapidly involuting congenital hemangioma, et de 
bon pronostic), échogènes, que le Doppler couleur aide à 
identifier (fig. 13.6c à e); 

= une exceptionnelle éventration abdominale (fig. 13.6.f) 
peut être la conséquence d'une distension abdominale 
précoce parfois résolutive (mégavessie, kyste abdominal) 
mais suffisante pour altérer la formation pariétale (équi- 
valent du prune belly syndrome); 
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= un modelage de la paroi abdominale sur le placenta ou 
le myomètre surtout en cas d'oligoamnios peut créer un 
faux aspect d'omphalocèle (fig. 13.69) ; 

= une omphalocèle rompue donne un aspect de laparoschi- 
sis (voir plus bas). 


Associations malformatives et anomalies 
chromosomiques 


Ces associations sont fréquentes avec l'omphalocèle, donc 
un bilan très complet s'impose. 


Malformations associées 


En raison de sa genèse très précoce dans la vie embryon- 

naire, l'omphalocèle est souvent associée à d'autres malfor- 

mations qu'on recherchera de façon systématique car elles 

aggravent le pronostic fœtal : 

= des malformations cardiaques (20 à 50 %) surtout dans les 
omphalocèles volumineuses et supérieures, rarement dans 
les célosomies inférieures : tétralogie de Fallot, communi- 
cation interventriculaire, communication interauriculaire, 
canal atrioventriculaire et cardiopathies complexes ; 

= des malformations génito-urinaires (environ 15 %), essen- 
tiellement association avec une célosomie inférieure (exstro- 
phie vésicale ou cloacale, voir plus loin et fig. 14.42 et 14.43) : 
dysplasies rénales, méga-uretère, reins polykystiques ; 

= des malformations de la face (15 %) et du système 
nerveux central (5 %) : fentes labiopalatines, anencé- 
phalie, microcéphalie, agénésie du corps calleux, 
myéloméningocèle ; 

= des malformations des membres et des extrémités (5 %) : 
polydactylie, syndactylie, pied bot, amélie; 

= des malformations intestinales paradoxalement plus 
rares que ce que l'on pourrait attendre (moins de 5 %) : 
atrésies intestinales, diverticule de Meckel. 

Ces malformations viscérales, associées à l'omphalocèle, 
peuvent se regrouper en syndromes plus ou moins 
complexes. 

Le syndrome de Beckwith-Wiedemann (fig. 13.7a et b 
et voir tableau 9.1), dont la fréquence est estimée à 1 nais- 
sance sur 14000, se caractérise par une croissance exces- 
sive du fœtus (gigantisme) associée de façon variable à : 
une omphalocèle (75 % des cas), souvent de petit volume, 
une macroglossie (75 %), une macrosomie (70 %) avec vis- 
céromégalie (hépatosplénomégalie dans 30 % des cas ou 
néphromégalie dans 25 %), une cardiopathie (15 %) et des 
anomalies de l'oreille externe (plis auriculaires antérieurs 
et fistules hélicéennes postérieures). Un excès de liquide 
amniotique est retrouvé une fois sur deux et il existe fré- 
quemment une hypertrophie placentaire. De nombreuses 
autres anomalies peuvent compléter cette collection : 
microcéphalie, dysmorphie faciale, exophtalmie, occiput 
proéminent, hémihypertrophie totale ou partielle, hernie 
diaphragmatique, malformation génito-urinaire (cryptor- 
chidie et hypospade chez le garçon), tumeur hépatique, 
rénale (tumeur de Wilms) ou surrénalienne, hémangiome 
ou placenta kystique. La complication néonatale essen- 
tielle est l'hypoglycémie par hyperinsulinisme. La mor- 
talité est de 20 %, secondaire à cette hypoglycémie mais 
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Fig. 13.6 Omphalocèles — diagnostic différentiel. a. Hernie ombilicale (26 SA). Coupe transversale de l'abdomen au niveau de l'ombilic, légère- 
ment inclinée vers le bas. L'ombilic est large avec à côté de la veine ombilicale (+) une petite hernie intestinale caractérisée par une masse échogène 
dans le pied du cordon (—). V : vessie. b. Kyste allantoïdien : image liquidienne (+) accolée à la paroi abdominale antérieure, avec une paroi épaisse 
formée de gelée de Wharton contenant les vaisseaux ombilicaux (>). c. Hémangiome péri-ombilical (de type RICH) à 27 SA : en coupe transversale, 
tumeur échogène (—) de 25 x 15 mm faisant saillie dans la région ombilicale, pouvant évoquer une célosomie. d. Hemangiome péri-ombilical (>) 
en coupe sagittale, même foetus qu'en c : aspect lacunaire de la tumeur (35 x 15 mm) et la paroi abdominale semble intacte. e. Hémangiome 
péri-ombilical : sauvé par le Doppler couleur! L'hypervascularisation permet d'évoquer une tumeur vasculaire et donc l'hémangiome congénital. 
f. Eventration (37 SA). Coupe transversale de l'abdomen foetal. Celui-ci est modelé par l'utérus. On note une protrusion antérieure de la paroi 
abdominale fine et régulière (—). Il s'agit d'une éventration secondaire à un gros kyste abdominal persistant au début du 2° trimestre (sans dia- 
gnostic étiologique précis) et affaissé par ponction vers 18 SA. Un défaut de développement musculo-aponévrotique abdominal n'a pas pu être 
évité. E : estomac; F : foie; Int : intestin. g. Faux aspect d'omphalocèle (28 SA). Cette coupe transversale de l'abdomen est un peu trop oblique et 
le modelage de l'abdomen par l'utérus et les membres du foetus crée un faux aspect d'omphalocèle. On note que la paroi de l'abdomen (—>) est 
d'épaisseur habituelle, ce qui est en faveur de sa structure normale. 
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aussi aux complications des malformations associées. Le 
risque de dégénérescence tumorale a distance (néphro- 
blastome, hépatoblastome, tumeur surrénalienne) est 
de 10 %. Le gène est identifié : ce syndrome est lié à une 
anomalie sur le locus p15.5 du chromosome 11. La majo- 
rité des cas est sporadique (85 %), les autres cas sont des 
formes familiales. 

La pentalogie de Cantrell (fig. 13.7c a f) entre dans le 
cadre des célosomies supérieures. 

Ce syndrome polymalformatif est exceptionnel (moins 
de 1 cas pour 100000 naissances vivantes) et sporadique 
dans la plupart des cas. Dépisté dès le 1“ trimestre de gros- 
sesse, il associe dans sa forme complète : 
= une omphalocèle sus-ombilicale (pouvant contenir 

l'estomac); 
= une ectopie cardiaque partielle (le coeur est engagé dans 

l'omphalocèle); 
= une malformation sternale inférieure (agénésie ou fente); 
= une ouverture diaphragmatique (entraînant une hernie 
diaphragmatique si elle est importante); 
= une ouverture du péricarde apical. 

Une association est possible avec d'autres malformations 
(fente labiale ou labiopalatine, encéphalocèle, exencéphalie, siré- 
nomélie, cardiopathie notamment tétralogie de Fallot et diver- 
ticule du ventricule gauche). Une aberration chromosomique 
peut être associée et le pronostic est évidemment désastreux. 

ce syndrome est à différencier de : 
= l'ectopie cardiaque (synonymes : ectopia cordis ou exs- 

trophie cardiaque) dont la fréquence est de moins d'un 

cas pour 100000 naissances et qui correspond à une évis- 
cération d'un cœur généralement malformé au travers 
d'une ouverture pariétale, sternale et/ou péricardique. 

Flle peut être isolée (fig. 13.7g) ou souvent associée, en 

dehors de la pentalogie de Cantrell, à d'autres malforma- 

tions (omphalocèle, anomalies craniofaciales, anomalies 

chromosomiques type trisomie 18); 
= l'agénésie sternale isolée, également très rare : la paroi 

antérieure du thorax est pulsatile, synchrone des batte- 


ments cardiaques. Le cœur peut paraître trop antérieur 

mais la paroi du thorax est intacte. Il peut s'y associer un 

hémangiome pariétal masquant le diagnostic. 

L'OEIS complex pour omphalocele-exstrophy-imperforate 
anus-spinal defects (synonymes : syndrome OEIS, exstrophie 
cloacale) est exceptionnel (1 cas pour 200000 naissances) 
et sporadique. Il associe une omphalocèle, une exstrophie 
vésicale, une imperforation anale (ou une malformation 
anorectale plus complexe avec extérioration du côlon et/ou 
du rectum à la paroi abdominale ou dans la vessie) et des 
agénésies des vertèbres sacrées ou un spina bifida lombo- 
sacré visualisé directement ou suspecté sur les signes intra- 
crâniens (malformation de Chiari). Il peut s'y associer une 
scoliose, des pieds bots et un thorax étroit (voir chapitre 10, 
Anomalies des vertèbres et de la courbure du rachis, 
tableau 10.3 et fig. 14.43). 

Le syndrome du cordon court (fig. 13.7h). Sa fré- 
quence est estimée à 1 cas pour 30 000 grossesses mais 
ce syndrome est probablement plus courant, car respon- 
sable d'avortements spontanés avant son diagnostic écho- 
graphique. Le cordon ombilical (recherché en Doppler 
couleur) parait court, voire absent. Dans ce dernier cas, 
les viscères abdominaux sont extériorisés dans l'espace 
extracælomique (ccelome externe) et sont accolés plus ou 
moins étroitement à la surface placentaire. Ce syndrome 
associe en outre de larges défects craniens, une malforma- 
tion de la paroi thoracique et/ou abdominale, des amputa- 
tions des membres, une cyphoscoliose, des malformations 
viscérales et un oligoamnios. Il n'est généralement pas 
retrouvé d'anomalie chromosomique. On en rapproche 
le limb body wall complex (ou syndrome) : séquence 
cordon court avec malformations pariétales antérieures 
(thoracoschisis et/ou abdominoschisis), exencéphalie/ 
encéphalocèle (avec ou sans fente labiale, avec ou sans 
myéloméningocèle), malformation des membres (ectro- 
mélie), imperforation anale et anomalies génitales (voir 
chapitre 10, Limb body wall complex). Faute d'une phy- 
siopathologie bien claire, on peut aussi en rapprocher la 





Fig. 13.7 Omphalocèles — associations malformatives. a, b. Syndrome de Beckwith-Wiedemann : omphalocèle (+) de petit volume, contenant 
essentiellement du foie, et collet peu large (a); macroglossie (—) entraînant une extériorisation de la langue bien visible sur cette coupe de profil (b). 
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Fig. 13.7 Suite. c à f. Pentalogie de Cantrell. En c, aspect de célosomie avec extension thoracique (—). En d, coupe transversale de l'abdomen : 
volumineuse omphalocéle (hépatocèle *). En e, coupe transversale dans le bas du thorax : ectopie cardiaque (—) partielle (le coeur est engagé dans 
l'omphalocèle). En f, aspect du foetus. Le coeur (—) est visible à la partie haute de l'omphalocèle. g. Ectopie cardiaque (14 SA). Coupe transversale du 
thorax qui montre que le cœur (=), plus particulièrement les deux ventricules, est à l'extérieur du thorax (Th). h. Syndrome du cordon court. 13 SA. 
Éviscération précoce (abdominischisis) : les viscères abdominaux sont extériorisés (+) dans le coglome externe et sont accolés plus ou moins étroitement 
à la surface placentaire (P). La membrane amniotique est encore bien visible (—) et souligne la situation extra-amniotique des viscères : il s'agit ici d'une 
anomalie très précoce de la morphogenèse, au moment de la délimitation embryonnaire. 

Source : fig. 13.7a et b de E. Clouqueur; fig. 13.7f de L. Devisme. 
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Fig. 13.8 Laparoschisis : aspects anatomiques. a. Orifice bien limité à droite de l'origine (—) du cordon. Pas de sac herniaire. On note la 
dilatation de certaines anses, l'inflammation à proximité de l'orifice et l'agglutination avec accolement témoignant d'une périviscérite (péritonite 
«chimique » in utero). b. Nouveau-né porteur d'un laparoschisis compliqué de périviscérite. Les anses intestinales sont agglutinées et entourées 


d'une enveloppe épaisse. 
Source : R. Sfeir. 


grossesse extramembraneuse et le syndrome des brides 
amniotiques qui peut associer, dans sa forme complexe, 
asymétrie faciale avec exencéphalie, amputations des 
doigts et des orteils, abdominochisis (voir chapitre 5, 
Membranes ovulaires et chapitres 8 et 15). 


Anomalies chromosomiques 


La réalisation d'un caryotype doit étre systématique, du 

fait de la fréquence (environ 30 %) des anomalies chromo- 

somiques associées (trisomies 18 et 13, plus rarement 21, 

triploidie et monosomie X). Cette fréquence est encore aug- 

mentee si : 

= il existe des malformations associées; 

= il s'agit d'une petite omphalocèle ne comportant que 
des anses intestinales (mais cette notion classique est 
controversée par une publication récente de Syngelaki et 
Nikolaides sur 260 omphalocèles au 1° trimestre); 

= ilexiste une association avec un kyste du cordon (pseudo- 
kyste ou kyste allantoidien) ; 

= il existe une hyperclarté nucale au 1° trimestre (voir cha- 
pitre 16, Anomalies chromosomiques : du dépistage au 
diagnostic). 


Laparoschisis 
Définition 
Le laparoschisis se traduit par une issue de viscères abdomi- 
naux a travers une aplasie localisée de la paroi abdominale 
antérieure, le plus souvent située au niveau du bord droit de 
l'ombilic (fig. 13.3b et 13.8a). 

Sa fréquence, qui varie selon les séries de 1 cas pour 3000 
à 1 cas pour 10000 naissances vivantes, est en augmenta- 
tion. Le laparoschisis est beaucoup plus fréquent chez les 
patientes nulligestes, de moins de 20 ans, évoluant dans 
un milieu socio-économique défavorable. Des agents téra- 
togènes sont actuellement évoqués, surtout des substances 
vasoactives — ce qui concorde bien avec un mécanisme 


vasculaire comme indiqué plus loin (alcool, cocaïne, tabac, 
pseudo-éphédrine, aspirine, amphétamines, solvants orga- 
niques...) -, mais aussi des polluants (pesticides). 

On utilise parfois le terme synonyme de gastroschisis sur- 
tout dans la littérature anglophone. On parle aussi d'abdo- 
minoschisis mais plutôt pour des ouvertures plus larges et 
plus complexes comme on peut les retrouver dans la maladie 
amniotique (voir chapitre 5, Maladie ou syndrome des brides 
amniotiques). 

Le laparoschisis est secondaire à un blocage localisé du 
développement de la paroi abdominale, survenant en fin de 
période embryonnaire (10-12 SA). Cet arrêt est probable- 
ment d'origine vasculaire (aplasie, nécrose), soit par acci- 
dent ischémique de l'artère omphalomésentérique droite 
(destinée à former l'artère mésentérique supérieure et qui 
vascularise la partie droite de l'anneau ombilical), soit par 
absence d'involution de la veine ombilicale droite entraînant 
une nécrose pariétale). Ces anomalies vasculaires abou- 
tissent à la formation d'un petit orifice (2 à 5 cm) siégeant 
le plus souvent à droite d'un cordon normalement inséré, 
dont il est souvent séparé par un petit pont cutané intact. 
Il n'y a pas de sac herniaire et seules les anses intestinales 
s éviscèrent librement dans le liquide amniotique. 

Le liquide amniotique provoque un épaississement des 
anses intestinales herniées (péritonite chimique, périviscé- 
rite). Ces anses finissent par s'agglutiner de manière compacte 
(fig. 13.8b). La striction progressive au niveau du collet (car l'in- 
testin grandit plus rapidement que le défect pariétal) peut étre 
responsable d'une gêne au retour veinolymphatique entraînant 
un œdème des parois intestinales. À un stade de plus, il peut 
s'installer une véritable ischémie source de sténose et d'atrésie, 
voire de nécrose et de perforation intestinale. Ces lésions se 
développent surtout en fin de grossesse ce qui justifie un accou- 
chement provoqué vers 36-37 SA en milieu spécialisé. 

Le plus souvent (80 % des cas), le laparoschisis est par- 
faitement isolé. Des malformations associées extradigestives 
(arthrogrypose, cardiopathies, anomalies génito-urinaires) 
ne sont retrouvées que dans 6 % des cas. Les malformations 
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digestives (a type d'atrésies ou de sténoses, de grêle court, 
de persistance du diverticule de Meckel...) sont un peu plus 
fréquentes (15 %). Les anomalies chromosomiques sont 
exceptionnelles rendant inutile la réalisation d'un caryotype 
pour un laparoschisis isolé. En revanche, il existe fréquem- 
ment un retard de croissance intra-utérin : presque tous 
les fœtus sont en dessous du 50° percentile, la moitié sous 
le 10° percentile et 30 % en dessous du 3° percentile. 

Le phénomène est donc essentiellement local avec un 
pronostic généralement bon, lié à la qualité et à la vitalité des 
anses digestives éviscérées. Néanmoins, il peut exister des 
complications à court terme à type d'infection ou d'entéro- 
colite nécrosante ou plus tard à type de dysfonctionnement 
digestif (dans près de la moitié des cas) ou de syndrome de 
l'intestin court. 


Étude échographique 

Parfois, le diagnostic échographique du laparoschisis peut 
être posé tôt et facilement, dès le 1“ trimestre. Sur une coupe 
sagittale de l'embryon complétée par une coupe transver- 
sale de l'abdomen, on met en évidence au niveau ombilical 
une image d'addition aux contours mal définis et mobile 
avec le foetus (fig. 13.9a et b). 

Sinon, c'est lors de l'étude morphologique du 2° trimestre 
qu'on retrouve (fig. 13.9c à g) la présence de plusieurs anses 
intestinales, herniées à travers un orifice para-ombilical droit 
(dont on mesure la largeur), flottant librement dans le liquide 
amniotique. Et surtout, il n'y a pas de membrane recouvrant 
l'intestin. Le cordon ombilical est habituellement inséré à 
gauche du défect pariétal et son trajet est confirmé en Doppler 
couleur. 





Fig. 13.9 Laparoschisis - aspects échographiques a. Coupe sagittale de l'embryon. 13 SA. La paroi abdominale est anormale permettant 
l'extériorisation des anses intestinales (>). On note que la vessie (v) est en place chez cet embryon de sexe féminin : le tubercule génital (TG) 
est parallèle au rachis (R). b. 14 SA. Coupe transversale de l'abdomen (A) au niveau ombilical. L'implantation du cordon ombilical est nor- 
male (>). À la droite de celui-ci, des anses intestinales (*) sont extériorisées. L'absence de péristaltisme à cet âge de grossesse entraîne une 
« agglutination » des anses en regard de l'ouverture pariétale avec une relative régularité des contours qui pourrait évoquer une omphalocéle 
si l'implantation du cordon n'était pas bien dégagée. c. 19 SA. Coupe oblique thoraco-abdominale. Les anses intestinales flottent dans le 
liquide amniotique (—). Elles se détachent nettement de la paroi abdominale. La lumière intestinale ne se distingue pas encore. € : cœur; 
F : foie. d. 16 SA. Coupe transversale de l'abdomen passant par l'ombilic avec Doppler couleur. On distingue à côté du cordon ombilical (+), 
individualisé par les artères ombilicales, l'artère mésentérique supérieure (—) qui vient vasculariser le laparoschisis (L). e, f. 20 SA. En e, 
coupe sagittale abdominopelvienne montrant une paroi abdominale anormale avec des anses intestinales extériorisées (—). V : vessie. 
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Fig. 13.9 Suite. En f, coupe transversale de l'abdomen : les anses intestinales (—) échogènes, sans dilatation de la lumière, flottent librement dans 
le liquide amniotique et ne doivent pas être confondues avec les boucles du cordon ombilical (CO). g. 20 SA. Coupe transversale de l'abdomen 
passant au niveau de l'ombilic que le Doppler couleur permet de localiser précisément en individualisant ici les deux artères ombilicales (+). Le 
collet (=) du laparoschisis est ainsi bien visible et peut être mesuré à 6 mm. Il s'agit donc d'un collet étroit ne permettant pas d'exclure un risque 
ultérieur de vanisching gut. h. 24 SA et 3 jours. Le Doppler couleur permet de retrouver dans les anses digestives extériorisées un flux vasculaire 


artériel (>). 


Le Doppler couleur permet aussi parfois de visualiser la 
vascularisation des anses digestives dans le liquide amnio- 
tique (spots vasculaires disséminés, voire trajet de l'artère 
mésentérique supérieure). 

Plus rarement, d'autres organes peuvent s'extérioriser 
comme l'estomac, le foie, la vésicule biliaire, la vessie. Toute- 
fois, la présence d'une éviscération de ces organes doit faire 
craindre une pathologie plus complexe (syndrome du cor- 
don court, maladie des brides amniotiques, exstrophie cloa- 
cale) et faire rechercher d'autres malformations associées. 

La vitalité des anses digestives est le principal élément du 
pronostic. En l'absence de consensus sur le sujet, on tentera 
de l'apprécier sur les paramètres échographiques suivants : 


le diamètre des anses herniées : la lumière intestinale du 
grêle est considérée comme dilatée au-delà de 6 mm, ce 
qui est souvent prédictif de complications postnatales 
(fig. 13.10a, d et e) Au-delà de 17 mm, la morbidité est 
élevée avec notamment un risque d'atrésie du grêle. Mais 
l'état de l'intestin intra-abdominal est également impor- 
tant : une dilatation «asymétrique » des anses grêles 
intra-abdominales sans dilatation des anses éviscérées est 
de mauvais pronostic; 

la dilatation de l'estomac (fig. 13.10b) et son attraction 
vers l'ouverture pariétale; 

l'apparition d'un hydramnios (fig. 13.10c et f) traduisant 
l'existence d'un obstacle digestif haut; 
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Fig. 13.10 Laparoschisis — pronostic. a. Les anses digestives extériorisées s'individualisent aisément (>). La lumière intestinale (1) est mesurée a 
13 mm, ce qui est une mesure large. La paroi digestive, en revanche, est d'épaisseur normale. Le contenu est d'échogénicité habituelle. b. 23 SA. 
Coupe transversale de l'abdomen. L'estomac (E) est bien visible et on retrouve sur ce plan de coupe la dilatation d'au moins une anse digestive intra- 
abdominale (=). c. Le liquide amniotique (+) est abondant en raison du syndrome obstructif intra-abdominal haut (non visible sur ce cliché) qui com- 
plique le laparoschisis (—). d. 32 SA. On individualise une anse intestinale très dilatée (20 mm) avec une parol épaissie (2 à 3 mm). e. 32 SA. Lors du 
suivi régulier du laparoschisis qui jusqu'alors était «simple », on voit apparaître une anse digestive très dilatée (+), alors que l'aspect des autres anses 
reste inchangé, augmentant ainsi le risque de complication à distance. Ceci modifie le statut du laparoschisis qui devient «complexe ». La surveillance 
des dernières semaines doit être accentuée. f. 18 SA. Coupe transversale de l'abdomen. Il existe un excès de liquide amniotique (+). On retrouve 
à la droite de l'ombilic une agglutination d'anses intestinales sans lumière intestinale visible (—). Le collet très petit ne peut être vu. La striction sur 
l'intestin est tellement importante qu'elle entraîne rapidement une nécrose totale puis la disparition de l'intestin extra-abdominal (vanishing gut). 
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= l'échogénicité et l'épaississement de la paroi intestinale 
(fig. 13.10d) : au-delà de 3 mm, il existe une plus grande 
morbidité postnatale ; 

= la largeur de l'orifice pariétal : une ouverture pariétale 
étroite (inférieure à 10 mm) augmente le risque d'isché- 
mie intestinale par strangulation des anses et du mésen- 
tère (fig. 13.9g et 13.10f). Au maximum, on peut observer 
une nécrose totale de l'intestin extra-abdominal qui peut 
disparaître réalisant le vanishing gut; 

= la vascularisation des anses extériorisées : il est possible de 
l'apprécier en recherchant un signal Doppler au niveau de 
la paroi digestive et en mesurant l'index de résistance arté- 
rielle ou de pulsatilité de l'artère mésentérique supérieure 
(fig. 13.9h) dans sa portion herniée au niveau de l'ouverture 
pariétale et dans sa portion intra-abdominale à son origine. 


La surveillance échographique du laparoschisis doit être 
mensuelle puis hebdomadaire dans les deux derniers mois. 
Elle permet ainsi de suspecter une complication devant 
l'apparition de : 
= un oligoamnios (par souffrance fœtale chronique) ou, à 
l'inverse, un hydramnios (par occlusion digestive haute); 
= un retard de croissance, s'aggravant progressivement 
(méfiance néanmoins dans l'estimation pondérale faus- 
sée par un abdomen déshabité) ; 
= un changement d'aspect des anses intestinales extério- 
risées qui se modifient en s'agglutinant et en devenant 
plus rigides devant l'orifice pariétal, sans dilatation de la 
lumière digestive alors qu'elles étaient auparavant libres 
dans le liquide amniotique avec péristaltisme et lumière 
digestive visible. Il faut craindre le début d'un processus 
ischémique avec atrésie; 

= une augmentation de la dilatation des anses digestives intra- 
abdominales qui, pour certains, serait un marqueur de 
complications mécaniques, inflammatoires ou vasculaires; 

= une extériorisation de la vessie par l'orifice du laparoschi- 
sis augmentant le risque de compression intestinale. 


Exstrophie vésicale 


C'est la forme la plus fréquente des célosomies inférieures se 
traduisant par un défect dans le bas de la paroi abdominale 
avec une ouverture de la vessie : la muqueuse vésicale expo- 
sée dans le liquide amniotique prend un aspect œdématié, 
plus ou moins végétant (aspect «framboisé »). Elle forme 
une plaque vésicale saillante et se poursuit directement avec 
la peau avoisinante (voir fig. 14.42b). Cette malformation 
concerne 1 nouveau-né sur 30 000. Elle est plus fréquente 
chez le garçon, chez qui les conséquences sont plus graves 
sur le plan urinaire et sexuel. 

En échographie (fig. 13.11 et voir fig. 14.42a), le signe 
essentiel est l'absence permanente de visualisation de la 
vessie, alors que le haut appareil urinaire est normal ainsi 
que la quantité de liquide amniotique. La muqueuse vésicale 
boursoufle de façon irrégulière la région sous-ombilicale qui 
bombe et prend un aspect « fripé». L'examen Doppler cou- 
leur peut aider à localiser la plaque vésicale entre les deux 
artères ombilicales. 

Dans les formes majeures, l'exstrophie vésicale peut 
s'accompagner d'autres éléments de la célosomie infé- 
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rieure : omphalocèle, fistule rectovésicale, agénésie du 
côlon terminal, imperforation anale, malformation géni- 
tale externe (épispadias), malformations des membres 
inférieurs. Mais le détail de ces associations complexes est 
difficilement accessible à l'échographie. 

On recherchera également d'autres associations malfor- 
matives (cardiovasculaires, rénales, système nerveux central 
et squelette) qui sont rares dans l'exstrophie vésicale mais 
fréquente dans l'exstrophie cloacale (voir fig. 14.43). 


Pathologie du contenu abdominal 


Le repérage d'une image abdominale anormale repose sur 
un balayage transversal continu, complété au besoin par des 
coupes sagittales des fosses lombaires et des coupes fron- 
tales avec identification des principaux repères liquidiens 
anéchogènes (voir chapitres 4 et 6) que sont : 

= l'estomac à gauche, sous le cœur. C'est un repère essentiel de 

l'abdomen et il peut être vu dès le 1“ trimestre (voir fig. 4.16); 
= la vésicule biliaire à droite (voir fig. 6.84a et 6.90) ; 
= entre les deux, la veine ombilicale (voir fig. 6.84a et 6.88) ; 
= enfin, la vessie en bas (voir fig. 4.20, 6.101a, 6.108 

et 6.109a). 

Les signes d'appel échographiques sont des modifications 
de ces principaux repères, soit la découverte d'autres images 
surajoutées. On pourra ainsi distinguer quatre chapitres 
sémiologiques : 
= l'épanchement liquidien, c'est-à-dire l'ascite avec ou sans 

anasarque ; 
= l'absence d'un repère liquidien ; 
= la présence d'une ou plusieurs images anéchogènes inha- 

bituelles : dilatation anormale d'un repère liquidien, 
image kystique surajoutée ; 
= la présence d'images hyperéchogènes intra-abdominales. 


Ascite et anasarque fœtoplacentaire 


L'ascite est presque toujours facile à reconnaître : 

= l'ascite modérée se traduit par un simple croissant liqui- 
dien séparant le contour hépatique de la paroi abdomi- 
nale antérieure (fig. 13.12a et voir fig. 17.7). Néanmoins, 
on se gardera de confondre une ascite minime avec la 
graisse abdominale sous-cutanée (voir fig. 6.84a) ; 

= en cas d'ascite importante, le foie est suspendu par son 
ligament falciforme et flotte autour de la portion péri- 
tonéale de la veine ombilicale, les anses digestives étant 
refoulées en arrière autour du rachis (fig. 13.12b); 

= un aspect trop bien visible des anses intestinales (qui 
paraissent détachées les unes des autres) peut aussi 
témoigner d'une ascite débutante. 
L'anasarque foetoplacentaire associe (fig. 13.13 et 13.14): 

= une ascite importante avec hydrocèle de la vaginale du 
testicule (voir fig. 6.112d) et souvent une hépatomégalie ; 

= un hydrothorax uni- ou bilatéral parfois associé à un 
épanchement péricardique (voir fig. 11.5 à 11.7); 

= un œdème sous-cutané plus ou moins diffus avec aspect 
de double contour entourant le tronc et le pôle cépha- 
liques. Cet œdème sous-cutané peut s'évaluer au niveau 
préfrontal sur une coupe du profil foetal (fig. 13.14b). 
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Fig. 13.11 Exstrophie et célosomies inférieures. a. Exstrophie vésicale (23 SA). Coupe sagittale abdominopelvienne du foetus. Paroi abdominale 
irrégulière et bourgeonnante (—) en dessous de l'implantation du cordon (+) qui paraît basse. La vessie n'est pas vue. La quantité de liquide amnio- 
tique est habituelle. b. Célosomie inférieure (27 SA). Coupe abdominale un peu oblique vers le bas. On distingue une paroi antérieure irréguliére 
et bourgeonnante en raison d'une omphalocèle inférieure comportant quelques anses gréles (—). En dessous de cette omphalocèle existe une 
exstrophie vésicale (non visible sur ce cliché). c. Nouveau-né de l'échographie en b : célosomie inférieure avec petite ouverture vésicale. Il existait 
aussi une imperforation anale. 





Fig. 13.12 Ascite fœtale. Coupes transversales de l'abdomen. a. Ascite modérée à 28 SA (>) : simple croissant liquidien de 5 mm séparant le 
contour hépatique de la paroi abdominale antérieure. b. Ascite importante : le foie semble flotter au bout de la veine ombilicale (—). 
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Fig. 13.13 Anasarque fœtoplacentaire débutante. Coupe frontale thoraco-abdominale. a. Hydrothorax (1) et petite ascite (2) à 23 SA. 
b. Hydrothorax (+) à 22 SA, avec œdème de la paroi thoracique (—). 


Fig. 13.14 Anasarque fœtoplacentaire importante. a. 25 SA. Œdème péricéphalique important (épaisseur de nuque mesurée à 15 mm). 
b. Edéme céphalique à 25 SA, mesuré à 9 mm au niveau préfrontal. c. Ascite importante. Coupe transversale de l'abdomen, fœtus en procubitus. 
La pression exercée par l'ascite (*) est tellement importante qu'elle refoule les anses intestinales (Int) vers les loges rénales (R). À noter un cedéme 
pariétal (—). d. 25 SA. Coupe transversale du thorax. Il existe un hydrothorax (+) majeur comprimant le cœur (C) qui est central et les poumons (P). 
À noter aussi un œdème pariétal important (>). 
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Une mesure supérieure a 5 mm est anormale. La notion 
d'une hyperclarté nucale ou d'un hygroma kystique au 
1* trimestre évoque une monosomie X dans le cadre 
d'un syndrome de Bonnevie-Ullrich (fig. 13.15 et voir 
fig. 16.2a et 16.21a et b); 

fréquemment un hydramnios (il n'est pas constant, fonc- 
tion de l'étiologie) et un œdème du cordon avec dilata- 
tion de la veine ombilicale (supérieure à 8 mm); 

une augmentation de l'épaisseur placentaire (au-delà de 
40 mm au 2° trimestre et 60 mm au 3° trimestre), variable 
selon les étiologies (voir fig. 17.1a). À l'inverse, une com- 
pression placentaire par un hydramnios majeur peut 
parfois entraîner une diminution de cette épaisseur (voir 
fig. 5.5). 

L'ascite isolée et l'anasarque répondent aux mêmes 


étiologies et aux mêmes mécanismes : 
= l'anémie fœtale est d'emblée évoquée et recherchée par la 


mesure du pic systolique de vélocité de l'artère cérébrale 
moyenne (augmentée en cas d'anémie fœtale : fig. 13.16 
et voir fig. 17.11i et chapitre 7, Étude des vaisseaux céré- 
braux). Pour être utilisée dans la surveillance de l'ané- 





mie, de son traitement et de sa guérison éventuelle, la 

méthode de mesure doit être rigoureuse, patiente et 

répétée ; 

= l'anasarque dite «immunologique » est liée à une anémie 
hémolytique par incompatibilité foetomaternelle dans le 
système Rhésus. Le tableau débute par une hépatomégalie 
et une ascite avant de se compléter de façon caricaturale. 

L'anasarque immunologique est devenue exceptionnelle 

avec la mise en place au cours des années 1970 des pro- 

tocoles de prévention de l'immunisation maternelle lors 
de l'accouchement des mères Rhésus négatif. Les autres 
immunisations pouvant provoquer une anémie fœtale 
sont très rares (anti-K1, anti-c...); 

= les anasarques non immunologiques peuvent relever de 
plusieurs mécanismes : 

- une insuffisance cardiaque par malformation car- 
diaque, par trouble sévère du rythme (tachycardie 
supraventriculaire, bloc auriculoventriculaire, voir 
chapitre 12, Troubles du rythme cardiaque) ou par 
effet shunt (chorioangiome placentaire, voir fig. 5.33; 
anévrisme de la veine de Galien, voir fig. 8.35), 

— une surcharge vasculaire par syndrome transfuseur- 
transfusé d'une grossesse monochoriale diamniotique, 
ou chez le second jumeau de l'exceptionnel foetus acar- 
diaque (voir fig. 18.36 et 18.37), 

— une compression thoracique, veineuse ou cardiaque 
par une tumeur, une hernie de coupole diaphrag- 
matique, des kystes volumineux d'une maladie adé- 
nomatoïde kystique pulmonaire (voir fig. 11.33), 
un thorax étroit d'une chondrodysplasie (voir cha- 
pitre 15, Dysplasies du squelette ou maladies osseuses 
constitutionnelles), 

— une infection fœtale surtout par le parvovirus B19 
(voir fig. 17.11), 

- une anémie fœtale non immunologique (transfu- 
sion foetomaternelle, infection, thalassémie majeure, 
intoxication, hémorragie intratumorale), 

— un syndrome polymalformatif avec ou sans aberra- 


Fig. 13.15 Lymphoedéme généralisé. 13 SA. Coupe fron- tion chromosomique (monosomie X, trisomie..., voir 
tale de l'embryon. Œdème sous-cutané diffus (—) dans le cadre chapitre 16, Anomalies chromosomiques au cours 
d'une monosomie X. À noter un défaut d'accolement du coelome des 2° et 3° trimestres); 


extra-embryonnaire (*). = l'ascite isolée peut accompagner une obstruction diges- 


tive, en particulier une péritonite méconiale secondaire 

à une perforation digestive. Dans ce cas, l'ascite est 

habituellement et initialement échogène (fig. 13.17a), 

elle a tendance à se cloisonner (fig. 13.17b) et elle est 
souvent associée à des calcifications péritonéales. L'obs- 
truction urinaire peut entraîner une ascite, soit par rup- 
ture des voies excrétrices dilatées, soit par transsudation 

à travers la paroi urothéliale. On parle alors d'ascite 

«urineuse» (voir fig. 14.19e et f) et contrairement aux 

autres étiologies, celle-ci s'accompagne volontiers d'un 

oligoamnios. Enfin, l'ascite isolée doit aussi faire recher- 
cher une infection fœtale : cytomégalovirus, toxoplas- 
mose, parvovirus. 

L'évolution et le pronostic d'une ascite ou d'une ana- 
sarque sont évidemment liés a l'étiologie. L'anasarque foeto- 
placentaire par anémie peut être une urgence de médecine 
Fig. 13.16 Anémie fœtale. Infection à parvovirus B19 (28 SA). La fœtale (risque d'anoxie) à traiter par transfusion in utero. 


vitesse systolique dans l'artère cérébrale moyenne est très élevée La pose d'un drain thoracique est parfois nécessaire en cas 
témoignant d'une anémie fœtale sévère. 
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d'hydrothorax compressif (voir chapitre 19). Un trouble 
du rythme cardiaque peut se corriger par traitement 
anti-arythmique. 

On rencontre parfois des ascites isolées, idiopathiques 
et spontanément régressives. Ces cas sont rares mais pas 
exceptionnels et il s'agirait surtout de péritonites méconiales. 


Absence ou déplacement d'un repère 
anatomique 


Estomac non visible dans l'hypocondre gauche 


Un estomac invisible dans l'hypocondre gauche, sur plu- 
sieurs examens successifs, doit automatiquement évoquer 
une atrésie de l'œsophage (estomac vide) ou une hernie de 
coupole diaphragmatique gauche (estomac déplacé). 


Atrésie de l'œsophage 


Sa fréquence est de 1 cas pour 4000 à 5000 naissances 
vivantes, touchant plus souvent les garçons que les filles. Le 
diabète maternel (prégestationnel), les grossesses obtenues 
par procréation médicalement assistée (PMA), la gémellité 
vraie sont des facteurs de risque. 





Fig. 13.17 Ascite méconiale. a. Ascite méconiale échogène (>) 
secondaire à une perforation digestive par occlusion intestinale sur iléus 
méconial. b. Coupe transversale de l'abdomen foetal. 32 SA. Tendance 
au cloisonnement et à l'enkystement d'une ascite méconiale (>). 


L'absence d'un segment plus ou moins étendu de l'œso- 
phage aboutit à la constitution de deux culs-de-sac, le 
supérieur en rapport avec la bouche, l'inférieur relié à l'esto- 
mac. Conformément à l'histoire embryologique, il persiste 
fréquemment des relations avec l'arbre trachéobronchique 
(fistules) et plusieurs variantes anatomiques peuvent être 
rencontrées. La forme la plus fréquente (85 %) est un ceso- 
phage borgne (cul-de-sac supérieur) avec fistule entre le 
segment œsophagien inférieur et la trachée (tableau 13.1 et 
fig. 13.18). Un diagnostic anténatal de certitude n'est posé 
que dans 45 % des cas dans les séries les plus optimistes. Le 
résultat est plus brillant (85 %) en cas d'atrésie isolée sans 
fistule cesotrachéale (type I), mais cette variante anatomique 
est tres minoritaire avec moins de 10 % des cas. L'image- 
rie par résonance magnétique (IRM) dynamique peut aussi 
aider au diagnostic de méme que l'analyse biochimique du 
liquide amniotique dosant notamment I'alpha-foetoprotéine 
(augmentée) et les gamma-glutamyl-transpeptidases (taux 
bas habituellement). 

En échographie, l'obstacle cesophagien se traduit par 
(fig. 13.19) : 
= unhydramnios (fig. 13.19c). Il est majeur et constant dans 

les formes sans fistule trachéo-cesophagienne (type A de 

la classification de Gross), ce qui explique le bon résultat 
du diagnostic prénatal. Il est moins important et moins 

fréquent (30 %) dans les formes avec fistule (types B a E); 
= unestomac invisible, de façon quasi constante, à plusieurs 

examens successifs, indiquant l'absence de remplissage 

par le liquide amniotique dégluti (fig. 13.19b). Cepen- 
dant, l'estomac vide peut être parfois deviné devant une 
zone hypo-échogène au niveau de l'hypocondre gauche, 

de faible volume aux contours dédoublés (fig. 13.194). 

Par ailleurs, la présence d'un estomac n'exclut pas for- 

mellement le diagnostic car un léger remplissage peut se 

produire par la fistule cesotrachéale (liquide pulmonaire) 
ou par les sécrétions de la muqueuse gastrique ; 

= des mouvements de régurgitation et de vomissements 
se caractérisant par une large extension du cou avec 
ouverture de la bouche et protrusion de la langue. La 


Tableau 13.1 Classification anatomique 
des atrésies de l'œsophage. 


| 7 ie E 
{ RER PA | AY Se FF ue 
Laad | voat | Gross 





[ISA 
Earma ai 
| Fc DJrme al 


d 


1 Absence d'œsophage 


Atrésie isolée sans fistule 
cesotrachéale (5 à 7 %) 


Atrésie avec fistule cesotrachéale 
du cul-de-sac supérieur (1 %) 


Atrésie avec fistule œsotrachéale 
du cul-de-sac inférieur (85 à 90 %) 


IV Atrésie avec fistule du cul-de-sac 
inférieur sur la bronche souche droite 


V 3C D Atrésie avec double fistule des deux 


culs-de-sac (1 %) 


4 E Fistule en H sans atrésie (2 à 6 %) 


D'après Sfeir R. Atrésie de l'œsophage à propos de 327 cas : analyse de la 
série lilloise avec l'étude des formes à grand écart interfragmentaire. Thèse 
université de Lille, 1997. 
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Type A 





Type C 


stagnation du liquide amniotique au niveau du pharynx 
pendant une longue durée, traduisant une déglutition 
anormalement lente, est considérée par certains comme 
un signe indirect majeur; 

une dilatation anéchogène du cul-de-sac cesophagien 
supérieur (esophageal pouch ou pouch sign) visible sur 
une coupe sagittale ou frontale en avant des vertèbres 
cervicothoraciques, retrouvée dans 45 % des atrésies 
reconnues en anténatal (fig. 13.19a). Cette « poche » ceso- 
phagienne n'est parfois visible qu'après un long moment 
d'examen car son remplissage dépend des mouvements 
de déglutition du fœtus. Il faut différencier cette dilatation 
d'une duplication œsophagienne kystique (fig. 11.42a 
et b) ou tubulaire située dans le médiastin postérieur, 
d'un kyste neuro-entérique en recherchant une anoma- 
lie rachidienne associée (voir fig. 10.4q et 11.42c), d'un 
lymphangiome kystique médiastinal volontiers polylobé 


Type D 


Fig. 13.18 Formes anatomiques d'atrésie de l'œsophage selon Gross. 
Source : Leflot L, et al. Pathologie de l'œsophage chez l'enfant. Encycl Méd Chir (Elsevier, Paris). Radiologie, 33-487-C-10. 2005 : 25 p. 


Type B 





Type E 


(voir fig. 11.44a et b) ou d'un kyste d'origine pulmonaire 
type kyste bronchogénique (voir fig. 11.40). Des formes 
«transitoires » de pouch sign cervical sans atrésie ceso- 
phagienne ont été décrites et pourraient étre secondaires 
a une dilatation de l'hypopharynx par défaut transitoire 
du péristaltisme. 

Les dimensions de l'atrésie, c'est-à-dire la longueur du 


défect, s'évaluent en nombre de vertèbres. On peut y arriver 
de façon : 


directe, en visualisant l'interruption de l'image cesopha- 
gienne sur une coupe sagittale du thorax si les conditions 
d'examen et la position fœtale sont favorables ; 

indirecte, en repérant l'empreinte trachéale qui corres- 
pond à la bascule postérieure de la trachée au niveau de 
l'atrésie. 

Cette évaluation pourrait être utile pour le pronostic 


chirurgical, mais, en pratique, elle est très aléatoire. 
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Fig. 13.19 Atrésie de l'œsophage. a. 33 SA. Coupe frontale passant au niveau du cou du foetus. Dilatation du cul-de-sac œsophagien au niveau 
cervicothoracique haut (—). b. Coupe transversale abdominale du même foetus. L'estomac n'est pas vu. c. Hydramnios avec une plus grande 
citerne mesurée à 138 mm. d. Estomac (—) visible sur cette coupe transversale de l'abdomen, mais décrit comme peu rempli à chaque échogra- 


phie, associé à un hydramnios. 


L'estomac peut aussi ne pas être visible ou paraître petit en cas: 

= de troubles de la déglutition dans un contexte d'hydramnios 
devant faire évoquer aussi une pathologie neuromusculaire 
(immobilisme foetal et/ou arthrogrypose), une tumeur com- 
pressive buccale, cervicale ou pulmonaire, un trouble de 
la commande centrale (destruction du tronc cérébral par 
anoxie), une séquence de Pierre Robin... ; 

= d'oligoamnios, quelle qu'en soit l'étiologie (rupture prématu- 
rée des membranes, pathologie rénale...), car la quantité de 
liquide amniotique à déglutir est faible. 


Il faut en outre rechercher des anomalies associées car elles 
sont fréquentes (40 à 80 % des cas) et elles alourdissent le pro- 
nostic. Les plus courantes sont cardiaques, anorectales, uri- 
naires, pulmonaires et vertébrales. Elles entrent souvent dans 
le cadre de syndromes malformatifs, en particulier l'association 
VACTERL (vertebral defects, ano-rectal anomalies, cardiac mal- 
formations, tracheo-esophageal fistula, renal anomaly and/or 
radial limb anomalies, limbs defects) dans 10 % des cas. 

Les anomalies chromosomiques ne sont pas rares (de 5 à 20 % 
des cas : essentiellement trisomie 18, rarement trisomie 21), le 
caryotype doit donc être systématique. La plupart des atrésies 
sont cependant sporadiques et le risque de récurrence est faible. 

Un retard de croissance est retrouvé dans un tiers des cas. 


Hernie De ona diaphragmatique 


Voir « , Anomalies du diaphragme. 

Les ae de coupole siègent dans la partie postérola- 
térale du diaphragme, a droite ou a gauche, et représentent 
95 % des hernies diaphragmatiques congénitales : ce sont 
les hernies de Bochdalek. Beaucoup plus rarement, le siège 
est antérieur, rétroxiphoidien et on parle de hernie de Mor- 
gagni. Globalement, la fréquence est de 1 cas pour 2000 
a 5000 naissances. 

La hernie de connec’ diaphragmatique gauche 
(fig. 13.20a et voir : )) est quatre a cinq fois plus fré- 
quente ¢ que la cote. Dans la forme habituelle, l'estomac 
n'est pas visible à l'étage abdominal et la veine ombilicale 
peut être déviée, traduisant une bascule du foie avec pré- 
sence d'une partie de celui-ci dans l'hémithorax. À l'étage 
thoracique, on peut individualiser l'image gastrique anécho- 
gène, à gauche ou en arrière du cœur, mobile avec les batte- 
ments. Le cœur est souvent dévié à droite. 

La hernie de coupole diaphragmatique droite doit être 
évoquée devant une position centrale ou inhabituelle de 
l'estomac dans l'abdomen (fig. 13.20b et voir fis 11):le 
coeur est alors nettement dévié a gauche, plaqué contre la 
paroi et, dans l'hémithorax droit, on retrouve tout ou partie 
du foie, échogène et homogène, avec ascension des vaisseaux 
hépatiques. Une position anormale de l'estomac peut aussi 
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Fig. 13.20 Estomac non visible dans l'hypocondre gauche. a. Hernie diaphragmatique gauche (23 SA). Coupe transversale du thorax où le 
coeur (C) est refoulé vers la droite. L'estomac (—) est dans l'hémithorax gauche. Les calipers mesurent le poumon du côté sain. b. Hernie diaphrag- 
matique droite (29 SA). Coupe transversale de l'abdomen. On note la position inhabituelle car centrale et horizontale de l'estomac (—). c. Situs 
abdominal (21 SA). L'estomac (E) est a droite, le foie (F) a gauche. Le coeur est en position normale mais est porteur d'un canal atrioventriculaire (1) 
et d'une hypoplasie ventriculaire gauche (2). On suspecte un syndrome cardiosplénique. 


se rencontrer en cas d'éventration diaphragmatique (voir 
fig. 11.22) ou de hernie hiatale qui forme une image rétrocar- 
diaque liquidienne, oblongue, anéchogène (voir fig. 11.23). 

Parfois, la hernie n'est formée que d'anses intestinales 
(échogènes, péristaltisme possible) ou, plus rarement, elle 
ne contient que du foie (échogène et homogène). Le dia- 
gnostic peut alors être difficile car l'estomac est en place 
dans l'abdomen et la distinction sera incertaine entre foie, 
intestin et poumon. 

Des malformations et des anomalies chromosomiques 
sont associées dans environ 40 % des cas de hernie de cou- 
pole diaphragmatique. Il faut en priorité rechercher une car- 
diopathie, retrouvée dans 25 % des cas et parfois plus difficile 
à dépister en raison du refoulement cardiaque. On peut aussi 
rencontrer des malformations du système nerveux central, de 
la paroi abdominale (omphalocèle), du système urinaire ou 
de la face (fente labiopalatine). Le syndrome de Fryns (voir 
tableau 9.1) comporte une hernie diaphragmatique, des ano- 
malies de la face et des extrémités. La fréquence des anomalies 
chromosomiques est très variable selon les séries, allant de 3 
à 30 %. La trisomie 18 arrive au premier rang. 


Anomalie de situs abdominal 


Un estomac situé sur la droite peut évoquer un situs abdo- 
minal inversé plus ou moins complet. Associé a une ano- 


malie cardiaque (fig. 13.20c), il peut étre retrouvé dans un 
syndrome cardiosplénique tel le rare syndrome d'Ivemark 
(1 cas sur 20000 naissances) avec une asplénie caractéris- 
tique de la forme complete ou une polysplénie. 


Microgastrie 


La microgastrie correspond a un développement incomplet 
de l'estomac, non visible car trop petit. Il s'agit d'une patho- 
logie exceptionnelle d'étiologie inconnue, presque toujours 
dans le cadre d'un syndrome polymalformatif où coexistent 
souvent des anomalies des membres (absence de pouce uni- 
ou bilatérale, absence radiale ou ulnaire, amélie totale) et 
une asplénie. D'autres anomalies viscérales sont également 
retrouvées (rate, intestin, cœur, système nerveux central, 
reins). Dans les rares observations anténatales décrites, il 
nest pas signalé d'hydramnios en raison d'une vidange très 
rapide du petit estomac. 


Vésicule biliaire non visible 


L'absence de visualisation de la vésicule biliaire par écho- 
graphie est rare. Généralement, un contrôle réalisé quelques 
semaines plus tard permet de la retrouver. Le diagnostic 
d'agénésie de la vésicule biliaire ne se confirme, après la 
naissance, que dans 20 % des cas. 
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Dans les trois quarts des cas, cette agénésie est isolée et n'a 
pas de conséquence clinique. Sinon elle entre dans le cadre d'un 
syndrome malformatif où prédominent les pathologies cardio- 
vasculaires (60 %) et gastro-intestinales (25 %). Des anomalies 
chromosomiques (triploidie, trisomie 18) sont retrouvées dans 
15 % des agénésies associées, mais exceptionnellement dans les 
formes isolées. La mucoviscidose et l'atrésie des voies biliaires 
doivent également être évoquées (voir plus loin). 

L'absence de vésicule biliaire a également été décrite dans 
plusieurs associations syndromiques telles que l'association 
VACTERL, les syndromes de DiGeorges (vélo-cardio-facial), 
de Steinfeld (holoprosencéphalie, agénésies radiales, malfor- 
mations cardiorénales) ou craniomicromélique. Pour être 
complet, on ajoutera le syndrome d'Alagille qui associe l'ab- 
sence de vésicule biliaire, une anomalie rachidienne à type 
d'angulation par fusion vertébrale et une tétralogie de Fallot. 
Ce syndrome, exceptionnel (1 cas pour 100 000 naissances) 
se traduit essentiellement par une cholestase et se transmet 
sur le mode autosomique dominant à expressivité variable. 


Vessie non visible 


L'absence de vessie sur plusieurs examens successifs, évoque 

(voir chapitre 14, Vessie non visible) : 

= en présence d'un oligoamnios sévère, un défaut de pro- 
duction urinaire par agénésie rénale bilatérale (fig. 14.3) 
ou par obstruction bilatérale haute; l'étude des loges 
rénales précise le diagnostic. Exceptionnellement, un 
retard de croissance intra-utérin (RCIU) sévère peut 
aussi déterminer une oligo-anurie avec une réplétion 
vésicale faible et inconstante ; 

= sile liquide amniotique est normal ou abondant, il s'agit a 
priori d'une malformation vésicale qui se résume à l'exs- 
trophie vésicale dans ses différentes formes (fig. 13.11, 
14.42 et 14.43). 


Vascularisation abdominale anormale 
Vascularisation ombilicoportale anormale 


Des modifications de cet axe vasculaire sont assez fréquem- 
ment retrouvées. Il peut s'agir d'un(e) : 
= persistance de la veine ombilicale droite : la veine ombi- 
licale gauche régresse, l'axe ombilicoportal s'incurve vers 
la gauche (et non vers la droite) et la vésicule biliaire 
se situe à gauche de celui-ci (fig. 13.21a et b). Dans la 
majorité des cas, la veine ombilicale droite aura un trajet 
intrahépatique avec un drainage normal dans le système 
porte puis le canal d'Arantius. Exceptionnellement, son 
trajet est extrahépatique avec un abouchement direct 
dans l'oreillette droite. Sa fréquence est estimée a 1 cas 
pour 500 échographies foetales. Sans conséquence quand 
elle est isolée, elle peut étre associée a de nombreuses 
anomalies morphologiques notamment cardiovascu- 
laires et digestives qu'il faudra rechercher ; 
= canal d'Arantius absent (agénésie) ou non fonctionnel, 
cette non-visibilité est retrouvée dans deux situations de 
fréquence identique : 
- soit le flux ombilical court-circuite complètement le 
foie (fig. 13.21c et d). La veine ombilicale gauche ne 
s anastomose pas avec le système veineux omphalomé- 
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sentérique mais s'abouche directement dans l'oreillette 
droite, la veine cave inférieure, une veine rénale ou 
iliaque. Le canal d'Arantius est inconstamment pré- 
sent. La perfusion et l'oxygénation hépatique sont 
réduites et le cœur trop perfusé. Le signe d'appel le 
plus habituel est une cardiomégalie (40 %), 

- soit la veine ombilicale se draine totalement dans le 
système porte et le canal d'Arantius ne s'est pas déve- 
loppé, ce qui entraîne une perfusion excessive du 
foie. Cette congestion hépatique se complique d'ana- 
sarque fœtale dans 25 % des cas. 

L'agénésie du canal d'Arantius est rare. Il y a quelques 

publications et séries très courtes de diagnostic prénatal et 

des observations d'autopsies. L'agénésie du canal d'Aran- 
tius serait associée dans 45 % des cas à d'autres malfor- 
mations de tous types, cardiaques ou extracardiaques et 
dans 10 % des cas à des anomalies chromosomiques; 

= ectasie de la veine ombilicale (fig. 13.21 e et f). On 
parle aussi de dilatation anévrismale ou de varice de la 
veine ombilicale. Avec une fréquence estimée à 1 cas 
pour 1000, la veine ombilicale est élargie (diamètre 50 % 
plus large que la veine intrahépatique, pouvant aller 
jusqu'à 20 mm), le plus souvent dans sa portion intra- 
abdominale et extrahépatique (juste après l'insertion du 
cordon). Cette dilatation peut être : 

— soit isolée et généralement sans conséquences anté- 
natales, mais une surveillance cardiologique pré- et 
postnatale est conseillée en raison de rares cas d'in- 
suffisance cardiaque, d'anasarque ou de thrombose 
responsables de coagulopathie avec un risque un peu 
accru de mort in utero; 

— soit associée à d'autres anomalies (20 % des cas), 
essentiellement des malformations cardiovasculaires, 
un retard de croissance, une anémie fœtale. Une ano- 
malie chromosomique est présente dans 15 % des cas 
de ces formes associées. Le pronostic néonatal est sur- 
tout lié à ces pathologies associées et, là aussi, quelques 
observations de mort in utero ont été rapportées ; 

= fistule vasculaire intrahépatique (fig. 13.219). Devant 
une ou plusieurs images liquidiennes « tubulaires » intra- 
hépatique, le diagnostic est actuellement presque évident 
en Doppler couleur qui individualise le shunt vasculaire 
par son flux turbulent avec aliasing. Il s'agit le plus sou- 
vent d'une fistule portosystémique (porto-sus-hépatique), 
en général isolée, mais il faut néanmoins vérifier qu'elle 
ne soit pas le témoin d'une tumeur hépatique. La surveil- 
lance sera poursuivie pendant la grossesse puis après la 
naissance à la recherche d'une décompensation cardiovas- 
culaire. La fermeture du shunt vasculaire peut être spon- 
tanée ou nécessiter une embolisation ; 

= axe ombilicoportal trop vertical ou oblique vers le 
haut : il faut penser à une ascension du foie par hernie de 

coupole diaphragmatique droite (voir fig. 11.119). 


Veine cave inférieure anormale 


Les anomalies congénitales de la veine cave inférieure ne sont 
pas exceptionnelles, mais il s'agit le plus souvent de variations 
anatomiques découlant d'anomalies embryologiques sans 
conséquence clinique la plupart du temps (l'association à un 
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Fig. 13.21 Vascularisation ombilicoportale anormale. a. Persistance de la veine ombilicale droite (24 SA). La vascularisation ombilicopor- 
tale (+) est étudiée avec le Doppler couleur. On voit que l'axe vasculaire s'incurve vers l'estomac (E). b. Persistance de la veine ombilicale 
droite (23 SA). Coupe transversale un peu oblique vers le haut de l'abdomen foetal. La veine ombilicale (—) s'incurve vers l'estomac (E); la vésicule 
biliaire (VB) est à gauche de la veine ombilicale. c. Agénésie du canal d'Arantius : le flux ombilical (VO) court-circuite complètement le foie (F) et 
semble s'aboucher directement dans l'oreillette droite ou la veine cave inférieure. AO : artère ombilicale. d. Shunt ombilicosystémique. Le flux 
ombilical (—) est extrahépatique et s'abouche dans l'oreillette droite (OD). F : foie. e. Ectasie veine ombilicale (+) mesurée à 15 mm (30 SA). 
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Fig. 13.21 Suite. f. Ectasie de la veine ombilicale (=) à 32 SA. g. Fistule vasculaire intrahépatique : le Doppler individualise le shunt vasculaire (=>) 


ou il existe un flux turbulent avec aliasing. 


syndrome d'hétérotaxie est cependant possible). La veine cave 
inférieure peut se situer a gauche de l'aorte dans son trajet 
sous-rénal, croisant ensuite l'aorte par l'avant au niveau rénal 
pour reprendre un trajet sus-rénal normal. La veine cave 
inférieure peut aussi être absente dans son segment sus-rénal 
dont l'abouchement dans l'oreillette droite n'est pas visible sur 
le plan bicave. Dans cette situation, le retour veineux se fait 
par un système azygos dilaté (deuxième vaisseau adjacent à 
droite de l'aorte), visible en arrière des oreillettes sur le plan 
de coupe des quatre cavités (voir chapitre 12, Continuation 
azygos et hémi-azygos de la veine cave inférieure). 


Images liquidiennes anormales 
Dilatation anormale d'un repère liquidien 
Dilatation anormale de l'estomac 


Une dilatation anormale de l'estomac, c'est-à-dire un «gros 
estomac» évident et persistant évoque d'emblée une 
obstruction duodénale dont la fréquence est de 1 cas 
pour 5000 grossesses. 

L'obstacle peut être : 
= une sténose (atrésie) duodénale d'origine ischémique ; 
= une membrane plus ou moins complète qui occulte la 

lumière intestinale ; 
= une compression extrinsèque par une duplication duo- 

dénale non communicante ou par un pancréas annulaire 

(10 % des sténoses duodénales) ou par une malrotation 

du mésentère (avec une bride dite de Ladd croisant le deu- 

xième duodénum) ou par des anomalies positionnelles de 
l'artère mésentérique supérieure ou de la veine porte. 

En échographie, la dilatation développée en amont de 
l'obstruction duodénale est assez facilement reconnue. Le 
diagnostic se fait généralement en fin de 2° trimestre en pré- 
sence d'une suspicion clinique d'hydramnios, plus rarement 
lors de l'échographie de dépistage à 22 SA devant (fig. 13.22) : 
= deux images anéchogenes en «double bulle» ou «en 

sablier » sur une coupe transversale de l'abdomen : une bulle 

arrondie ou réniforme, dans l'hypocondre gauche pour 
l'estomac (de volume variable, parfois très distendu, par- 
fois plissé par le péristaltisme), et une bulle centrale ou un 
peu excentrée à droite, arrondie, généralement plus petite 
pour le premier duodénum. Entre les deux bulles, le défilé 


pylorique est parfois bien visible. Le passage du liquide 

amniotique de l'estomac vers le pylore peut être visible en 

mode 2D ou plus sûrement en s'aidant du Doppler couleur 

a basse vitesse qui peut aussi montrer un flux rétrograde du 

duodénum vers l'estomac. Cette sémiologie échographique 

est cependant rarement retrouvée avant 22 SA en raison 
de la faible quantité de liquide amniotique absorbé par le 
foetus à cette période. Enfin, l'obstacle duodénal peut être 
plus distal parfois au niveau de l'angle de Treitz (jonction 
duodénojéjunale) entraînant une dilatation de l'ensemble 
du cadre duodénal bien dessiné par l'image échographique; 

= un aspect stable de ces images anéchogènes en double 
bulle sur deux examens successifs ; 

= une raréfaction des images digestives d'aval (appréciation 
difficile) ; 

= surtout, l'hydramnios constamment associé à une sténose 
digestive haut située. 

Le bilan doit comporter une échographie détaillée à la 
recherche de malformations qui sont fréquentes (50 %), 
notamment de cardiopathies (20 %). D'autres anomalies 
digestives (atrésie de l'œsophage, malrotation), squelettiques 
(vertébrales) ou génito-urinaires peuvent être retrouvées. La 
réalisation d'un caryotype sera systématique pour rechercher, 
avant tout, une trisomie 21 présente dans un tiers des cas. 

Le pronostic est bon quand l'anomalie est isolée (97 % de 
survie). La prématurité est fréquente, conséquence de l'hy- 
dramnios. Une chirurgie néonatale précoce est souvent indis- 
pensable quand l'anomalie a été dépistée en période anténatale 
car, dans ce cas, la sténose est généralement importante. 

Une dilatation gastrique anormale peut également se ren- 
contrer dans l'atrésie du pylore, malformation très rare, souvent 
dans le cadre d'une épidermolyse bulleuse héréditaire (auto- 
somique récessive) qui peut être létale dans la première année 
de vie (dans sa forme majeure). En échographie, on pourrait 
évoquer ce diagnostic devant l'association d'un excès de liquide 
amniotique présentant une échogénicité granuleuse inhabi- 
tuelle, en flocons de neige (snow flake sign), avec une dilatation 
gastrique permanente contenant un niveau de sédimentation et 
un aspect de décollement cutané. Une hyperéchogénicité rectale 
(desquamation de la muqueuse colique), une dysmorphie faciale 
(narines étroites, oreilles petites), des tibias courts et incurvés, un 
rein en fer à cheval, une cryptorchidie, une cardiopathie peuvent 
diversement compléter le tableau échographique. 
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Fig. 13.22 Sténose duodénale. a. 32 SA. Coupe frontale de l'abdomen. Très grand estomac (1) distendu par une sténose duodénale. b. 32 SA : 
aspect en double bulle formée par l'estomac (1) et le premier duodénum (2). c. 28 SA. Coupe transversale de l'abdomen : estomac de lutte, plissé 
par le péristaltisme (1), et bulle duodénale (2). d. 32 SA. Coupe transversale de l'abdomen. Visualisation du défilé pylorique (—) entre l'estomac (1) 
et le duodénum (2). e. 26 SA. Coupe transversale de l'abdomen. L'estomac (1) se prolonge après le pylore (—) par le premier duodénum (2) 
qui est dilaté. L'association à un excès de liquide amniotique (*) complète la suspicion de sténose duodénale. f. 32 SA. Coupe transversale de 
l'abdomen. Image en double bulle, formée par l'estomac (1) peu dilaté sur ce cliché et le duodénum proximal (2) plus volumineux, associée à un 
hydramnios (+). 
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Fig. 13.23 Mégavessies. a. 33 SA. La coupe oblique abdominopelvienne visualise une vessie volumineuse (*). La paroi vésicale entourée par les 
artères ombilicales est épaissie, proche de 3 mm. b. 13 SA. Coupe sagittale de l'embryon. Présence d'une grosse vessie (*). Le diagnostic de valves 
de l'urètre postérieur est probable en raison du récessus sous-vésical parfaitement visible (=). c. 14 SA. Prune belly syndrome. Mégavessie soufflant 


la paroi abdominale antérieure (—). 


Dilatation vésicale pathologique 


Une dilatation vésicale pathologique forme une grosse 

image anéchogène «kystique » dans la moitié inférieure de 

l'abdomen (fig. 13.23 et voir chapitre 14, Grande vessie). 

Elle est identifiée comme vessie par : 

= sa position antérieure et médiane; 

= sa forme, plus ou moins ovoide, parfois très spécifique s'il 
existe un récessus urétral (voir ci-dessous) ; 

= l'individualisation en Doppler couleur des artères ombilicales 
de part et d'autre de cette image liquidienne (fig. 13.23a); 

= une dilatation pyélique et urétérale plus ou moins rapide- 
ment associée, ou parfois une dysplasie rénale bilatérale. 

La visualisation de la paroi vésicale sous forme d'un dis- 
cret double contour orienterait plutôt vers une vessie de 
lutte contre un obstacle. 

La dilatation est considérée comme pathologique en 
raison de son caractère permanent sur quelques jours (ou 
quelques heures) et de son volume important, dispropor- 
tionné, souvent évident au premier coup d'œil, sinon mesu- 
rable avec une hauteur (en millimètres) supérieure ou très 
supérieure à : nombre de semaines d'aménorrhée + 12. 

Il y a essentiellement trois étiologies de dilatation vésicale : 
= la mégavessie de lutte, en amont d'un obstacle urétral 

formé le plus souvent par les valves de l'urètre pos- 


térieur qui sont une exclusivité masculine (les valves 
comme l'urètre postérieur !). Présentes chez 1 à 2 nou- 
veau-nés sur 10 000, les valves siègent au niveau de la par- 
tie inférieure de la prostate, sous le veru montanum, et la 
dilatation de l'urètre sus-jacent réalise le récessus urétral 
sous-vésical, visible sur une coupe eee médiane a 
la partie oa ee du globe vésical (fig. 13.23b et voir 
fig. 14.19% h), formant une image de poire inversée 
(ou de ide pour les amateurs J exotisme); 

le prune belly syndrome (fig 23c) ou syndrome de 
l'abdomen en pruneau en raison de l'aspect du nouveau- 
né. Ce syndrome est rare (1 cas pour 40000 naissances) 
et caractérisé par l'aplasie plus ou moins complète des 
muscles abdominaux entraînant une hypotonie ee nt 
de la paroi (aspect de pseudo-éventration, voir fig. 14.39). 
I] s'y associe toujours une grande vessie hypotonique 
habituellement sans sténose ou aplasie urétrale et il s'agit 
presque toujours de garcons avec cryptorchidie; 

le syndrome mégavessie-microcôlon-hypopéristal- 
tisme intestinal, très rare avec une nette prédominance 
chez la fille (90 % des cas), présentant une vessie volu- 
mineuse avec hydronéphrose bilatérale et estomac bien 
visible (voir fig. 14.40). La quantité de liquide amniotique 
est normale ou même augmentée. Le pronostic est très 
mauvais avec seulement 10 % de survivants à long terme. 
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Fig. 13.24 Kystes de l'ovaire. a, b. 34 SA. Coupes frontale de l'abdomen (a) et parasagittale droite (b) retrouvant en sus-vésical (V) et pré- et 
sous-rénale (R) une formation anéchogéne, a contours nets, avasculaire mesurant 4 cm de diamètre moyen dont la localisation et l'apparition en 
deuxième partie de grossesse chez une fille évoquent en première hypothèse un kyste de l'ovaire (x). L'aspect échographique est en faveur d'un 
kyste non compliqué. c. 35 SA. Coupe frontale et médiane de l'abdomen fœtal. On retrouve une volumineuse masse (+) de 50 mm de diamètre 
moyen, au contenu finement échogène et trabéculé. Chez ce fœtus féminin, l'hypothèse la plus probable est celle d'un kyste hémorragique de 
l'ovaire. V : vessie; F : foie; E : estomac; C : cœur; > : interface thoraco-abdominale droite. 


Images anéchogènes surajoutées = un kyste de l'ovaire (fig. 13.24 et voir fig. 14.50). Ici, 
le diagnostic de sexe n'est pas superflu, il est même 
nécessaire car c'est de loin l'image kystique la plus fré- 
quente chez la fille. Il s'agit souvent, mais pas toujours, 
Image kystique solitaire d'un kyste fonctionnel qui régressera après la naissance 
(voir chapitre 14, Kystes de l'ovaire). Apparaissant vers 


Il s'agit d'images liquidiennes, dont la forme, le nombre et la 
localisation orientent parfois le diagnostic. 


En situation médiane ou paramédiane, on évoque : 
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Fig. 13.24 Suite. d ag. 35 SA. Volumineuse masse abdominale hétérogène comblant tout l'abdomen en d avec fort renforcement des 
échos postérieurs traduisant un contenu au moins partiellement liquidien. C'est l'évolution régressive du volume de cette masse abdomi- 
nale (en e a 36 SA; en f à 37 SA, en g a 38 SA) chez une fille qui évoque le diagnostic d'hémorragie dans un kyste ovarien. 


la fin du 2° trimestre de la grossesse, le kyste est situé 
habituellement en région sus-vésicale et prérénale. Il se 
traduit en échographie par une image purement liqui- 
dienne le plus souvent (anéchogène), arrondie, à paroi 
fine, avasculaire et d'un volume variable (diamètre 
moyen 40 mm). Parfois le kyste apparait cloisonné ou 
trabéculé, ou bien il peut présenter une zone de sédi- 
mentation échogène. Parfois également, en cours de 
surveillance, les parois deviennent plus épaisses et les 
contours irréguliers : cette modification fait évoquer une 
complication a type de saignement intrakystique ou sur- 
tout de torsion; 

un kyste de l'ouraque (voir fig. 14.44). Il réalise une 
petite image liquidienne (anéchogène) siégeant contre la 
paroi abdominale antérieure entre la vessie et l'ombilic. 
Le kyste se prolonge parfois dans le cordon. Le Doppler 
couleur individualise les vaisseaux ombilicaux qui 
entourent le kyste ; 

un kyste du mésentère, uniloculaire, plutôt médian, 
le plus souvent anéchogène, sans paroi propre et sans 
péristaltisme, ce qui peut le différencier, avec un peu de 
patience, d'une duplication digestive. Son volume est 
variable mais rarement important; 

un kyste du pancréas, exceptionnellement décrit en 
anténatal, anéchogène, dont le volume peut augmenter 
pendant la grossesse et devenir compressif et responsable 
d'un tableau d'occlusion digestive. Le caractère médian, 
allongé transversalement et des contours irréguliers 
pourraient être évocateurs. 


Dans l'hypocondre droit, une image kystique isolée évoque : 
= un kyste du cholédoque ou, plus précisément, une dila- 


tation kystique du canal cholédoque. C'est une affection 
rare, ne touchant qu'environ 1 nouveau-né sur 100000, 
plus souvent des filles et plus souvent en Asie (Japon). Il 
s agit en priorité d'une dilatation de la voie biliaire princi- 
pale liée à un reflux pancréatique vers le canal cholédoque. 
Parfois la dilatation concerne la partie intramurale de la 
voie biliaire principale (cholédochocele) ou un diverti- 
cule de cette méme voie. On peut enfin évoquer un kyste 
de la très rare maladie de Caroli (dilatations kystiques des 


canaux intrahépatiques), dont la localisation périphé- 
rique peut tromper, mais il existe alors d'autres images 
dans le foie. Le pronostic (postopératoire) du kyste du 
cholédoque est plutôt bon. En échographie (fig. 13.25), 
on retrouve une masse liquidienne de l'hypocondre 
droit, arrondie, limitée par une fine membrane, généra- 
lement anéchogène, mais des cloisons fines avasculaires 
ou des échos diffus peuvent être notés. Les dimensions 
sont variables (2 à 7 cm). L'image se situe sous le foie, en 
relation intime avec le hile et en avant du pôle supérieur 
du rein droit. Une dilatation (non kystique) des voies 
biliaires intrahépatiques est parfois visible : individualiser 
la communication de ce kyste avec la voie biliaire princi- 
pale ou les voies biliaires intrahépatiques confirmerait le 
diagnostic; 

un kyste hépatique dont l'aspect n'est évocateur que s'il 
siège en plein parenchyme (fig. 13.26). Il peut s'agir d'un 
kyste biliaire solitaire, arrondi, anéchogène et avascu- 
laire, pouvant refouler les voies biliaires si le volume est 
important. S'il existe de fines cloisons au sein du kyste, 
on évoquera un lymphangiome kystique. Si l'image 
est sous-hépatique, au niveau du hile, avec une vésicule 
biliaire non visible ou de très petite taille, «vermicu- 
laire », il faut penser à la possibilité d'une atrésie des 
voies biliaires (ou atrésie biliaire) qu'il faut rechercher 
rapidement en période néonatale. En effet, les signes cli- 
niques de cette atrésie (ictère, selles décolorées et urines 
foncées) n'apparaissent souvent que dans les premières 
semaines de vie. L'atrésie des voies biliaires est associée 
à d'autres malformations (situs inversus, cardiopathie, 
malrotation digestive) dans 90 % des cas. Beaucoup plus 
fréquente en Extrême-Orient, on estime son incidence 
en Europe à 1 cas pour 20000 naissances. La réalisation 
rapide d'une hépato-porto-entérostomie (intervention de 
Kasaï) permet de diminuer les risques de fibrose hépa- 
tique ou d'hypertension portale. En cas d'échec, une 
transplantation hépatique pourra être proposée; 

une duplication de la vésicule biliaire, rare et sans 
conséquence clinique particulière, se traduisant en écho- 
graphie par la présence de deux structures tubulaires, 
parallèles, avasculaires situées sous le foie (fig. 13.27). 
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Fig. 13.25 Kyste du cholédoque. a. 29 SA. Coupe transversale sous-hépatique de l'abdomen. On note une masse arrondie (+), anéchogène, à 
paroi nette, centrale, en avant de la veine cave inférieure (VCI) et de l'aorte (Ao) et en arrière et en dedans de la vésicule biliaire (+). b. En inclinant 
légèrement le plan de coupe précédent, on dégage un fin canal (—) qui s'abouche dans le kyste. 





Fig. 13.26 Kystes hépatiques. a. 31 SA. En plein parenchyme hépatique, on retrouve une zone arrondie, anéchogène, avasculaire à paroi fine et 
régulière de 10 mm de diamètre (—). L'aspect est en faveur d'un kyste hépatique. b. 30 SA. Masse (*) arrondie, avasculaire, a contours nets, dans 


le parenchyme hépatique (F) au contact du sinus porte (SP). 





Fig. 13.27 Duplication de la vésicule biliaire. 30 SA. Coupe de 
l'abdomen foetal. Superposition de deux images tubulaires (1, 2), loca- 
lisées dans l'hypocondre droit, avasculaires. 


Dans l'hypocondre gauche, une image kystique évoque un 
kyste splénique généralement de petite taille (2 cm au plus, 
souvent moins de 1 cm), anéchogène, avasculaire, a l'em- 
porte-pièce dans le parenchyme splénique (fig. 13.28). Il est 
sans conséquence clinique par la suite, certains de ces kystes 
pouvant même disparaître progressivement en fin de gros- 
sesse ou dans la première année de vie. Exceptionnellement, 
le kyste peut être cloisonné, évoquant un lymphangiome, ou 
hétérogène, évoquant un kyste épidermoide. 


Dans les flancs ou les fosses lombaires, une image kystique 

suggère : 

= d'abord une image d'origine rénale. Le kyste solitaire 
du rein est très rare en anténatal : il forme une image 
anéchogène, arrondie, volontiers polaire supérieure 
ou inférieure, d'un volume stable, avec E 
d'un EPA ou rénal normal (fig. 13.29 et voir 
fig. a). Au pôle supérieur du rein, on pensera plus 
no. à une hydronéphrose d'un pyélon pe 
en cas de duplication rénale (voir fig. 14.20e, 14.35E 
à d, et 14.55a à JE 

= un ae sareenalien (qui peut étre un tératome ou un 
neuroblastome) ou un hématome surrénalien. Le diag- 
nostic d'hématome peut être suspecté en cas de modi- 
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fication de l'aspect échographique (liquidien pur puis 
trabéculé, puis hétérogène avec souvent diminution du 
volume; voir fig. 14.53 et 14.54); 

= une duplication digestive, de type kystique plu- 
tôt que tubulaire. Sa fréquence est estimée à 1 cas 
pour 4500 naissances. Habituellement, elle ne commu- 
nique pas avec la lumière digestive mais elle est néan- 
moins en contact avec le tube digestif dont elle partage 
la vascularisation. Elle possède une tunique musculaire 
lisse tapissée d'une muqueuse sécrétante de type digestif. 
Elle se situe dans 60 % des cas au niveau de l'intestin 
grêle et se traduit en échographie (fig. 13.30) par une 
structure kystique, hypo-échogène, à paroi nette, avas- 
culaire, de taille variable, pouvant contenir de fins 
échos de méconium ou des calcifications (stercolithes). 
On peut noter un discret péristaltisme entraînant des 
petites variations de la forme au cours de l'examen. Une 
localisation de la duplication au niveau de l'estomac 
est retrouvée dans 15 % des cas et peut être suspectée 
devant une image kystique, à contours de type digestif, 
plus volontiers médiane ; 

a un diverticule de Meckel géant : il est retrouvé chez 1 
à 2 % de la population et il correspond à une persistance 





Fig. 13.28 Kyste splénique. 32 SA. Le plan de coupe passe par 
l'hypocondre gauche. On distingue une masse anéchogène (=), aux 
contours nets dans le parenchyme échogène de la rate (R). E : esto- 
mac, P : poumon, Ao : aorte. 





Fig. 13.29 Kyste rénal. 35 SA. Coupe sagittale du rein gauche. Pré- 
sence au pôle supérieur du rein (R) d'un kyste unique, anéchogène (*) 
qui semble dépendant du parenchyme rénal (aspect en « coquetier »). 
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partielle de perméabilité du canal omphalomésentérique ; 
c'est une sorte d'«appendice iléal ». Sa forme géante est 
rare. On la suspecte en échographie devant une image 
anéchogène, à paroi propre, de forme régulière allongée 
ou kystique (en pratique, le plus souvent variable, pro- 
téiforme), située dans la partie droite de l'abdomen, de la 
fosse iliaque jusqu à la région sous-hépatique ; 

= un kyste pulmonaire du lobe inférieur qui peut être 
trompeur car sa situation très basse et postérieure peut 
faire croire à une localisation intra-abdominale. 


Images liquidiennes multiples ou tubuliformes 


Sous ce titre un peu baroque, nous rangeons «tout le reste », 
c'est-à-dire les images hypo-échogènes surajoutées qui ne 
sont ni des épanchements (ascite), ni des images kystiques. 
Il s'agit avant tout d'images intestinales. 


Cas particulier des images liquidiennes 
abdominales du 1“ trimestre 


En dehors de la mégavessie précoce (et parfois transitoire) qui 
est envisagée au chapitre 14, les autres images abdominales kys- 
tiques sont très rares au 1° trimestre et trop rares pour fournir 
des séries ou des fréquences significatives. On a ainsi rapporté 
la présence d'un ou de plusieurs kystes ou pseudo-kystes hypo- 
ou anéchogènes en région intra-abdominale plutôt basse. Le 
suivi de ces quelques cas a montré qu'il pouvait s'agir d'un mar- 
queur précoce de pathologie digestive (malformation anorec- 
tale ou kyste hépatobiliaire). Dans l'ensemble, ces images ont 
régressé au 2° trimestre dans la moitié des cas, sans aucune 
conséquence pour le nouveau-né. Les autres cas correspon- 
daient à des malformations complexes plus sévères et/ou ont 
subi des interruptions médicales ou spontanées de grossesse. 
On retiendra que même si l'image décrite a été transitoire, un 
contrôle est nécessaire chez le fœtus puis le nouveau-né, orienté 
sur l'appareil digestif. 


Sténoses et obstructions digestives 

L'obstruction de l'intestin grêle est un peu plus fré- 
quente sur le jéjunum que sur l'iléon. On la retrouve 
chez 1 nouveau-né sur 5000 et elle peut toucher parfois 
plusieurs segments digestifs. De survenue assez tar- 
dive pendant la vie fœtale, elle est souvent secondaire 
à une ischémie, entraînant une atrésie plus ou moins 
étendue, et peut se compliquer de perforation. Parmi 
les diverses formes cliniques, on peut signaler le rare 
mais bien nommé apple peel syndrome (ou intestin en 
colimaçon) qui correspond à une atrésie jéjunale isché- 
mique au-dessus d'un enroulement en spirale de l'intes- 
tin distal autour de l'artère mésentérique supérieure 
(ou de l'une de ses branches). Des formes familiales 
de ce syndrome ont été décrites suggérant un carac- 
tère génétique. La morbidité digestive est parfois très 
lourde (nutrition parentérale) et la mortalité postopéra- 
toire de ces nouveau-nés, souvent multi-opérés, est loin 
d'être négligable. 
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Fig. 13.30 Duplications digestives. a, b. 36 SA. Duplication colique. Coupe sagittale droite de l'abdomen foetal. Sous le foie (F) et la vésicule 


biliaire (VB) et en avant du pôle inférieur du rein droit (R), on retrouve une formation oblongue, à paroi nette, de forme variable, liée a un péris- 
taltisme visible en temps réel (=>). L'aspect est celui d'une duplication digestive qui dans cette observation était colique. c. 34 SA. Duplication 
gastrique. Coupe transversale haute de l'abdomen. En arrière de l'estomac (E) dont on reconnaît aisément l'aspect, on met en évidence une masse 
arrondie (+), de 30 mm de plus grand axe, à paroi épaisse (comparable à celle de l'estomac), anéchogène, bombant vers la paroi postérieure gas- 
trique. L'IRM conforte le diagnostic suspecté de duplication gastrique. d. 31SA. Duplication colique. Coupe transversale basse passant au niveau 
de la vessie (V). À côté de celle-ci, on retrouve une formation anéchogène (+), avasculaire, oblongue, assez volumineuse, à paroi épaisse paraissant 
dédoublée par endroits (=), ce qui évoque plutôt une structure de type digestif. L'absence d'évolution des images à distance permet d'exclure a 
priori un obstacle digestif (volvulus notamment). Le diagnostic le plus probable est celui d'une duplication digestive. L'IRM complète le diagnostic : 


il s'agissait d'une duplication colique. 


En échographie (fig. 13.31), une dilatation digestive est 
aisément évoquée devant des images liquidiennes (ané- 
chogènes) multiples, irrégulières, plutôt en région centrale 
et contenant de fins échos correspondant au méconium. 
La dilatation est plus importante au niveau jéjunal qu'iléal. 
L'existence d'un péristaltisme est bien sûr évocatrice, mais 
pas indispensable au diagnostic. L'hydramnios est incons- 
tant : habituel en cas de sténose jéjunale haute, absent en 
cas de sténose iléale distale. L'évolution de l'obstruction 
sera évaluée par des échographies itératives qui pourront 
noter des signes de gravité : augmentation du diamètre des 
anses, raréfaction du péristaltisme, apparition de cloisons, 
niveaux liquides ou débris irréguliers traduisant un rema- 
niement nécroticohémorragique de l'intestin. L'apparition 
d'une ascite ou des signes de péritonite méconiale (voir plus 
bas) constituent des critères de dégradation. Le Doppler 
couleur (difficile à analyser dans ce type de pathologie) 
peut permettre de suspecter un volvulus du grêle devant un 


enroulement des vaisseaux mésentériques supérieurs, plus 
précisément l'enroulement de la veine autour de l'artère au 
sein d'une masse complexe, sans péristaltisme correspondant 
à la dilatation de l'intestin «volvulé ». Un index de résistance 
élevé sur l'artère mésentérique (supérieur à 0,90) peut témoi- 
gner d'une ischémie débutante. L'absence de visualisation 
des vaisseaux mésentériques pourrait traduire une ischémie 
complète. 

Les occlusions coliques et anorectales sont plus rares et 
beaucoup plus difficiles à reconnaître. La muqueuse colique 
reste en effet active et résorbe les sécrétions intestinales. Le 
plus souvent, l'aspect du côlon n'est pas modifié, tout au 
plus peut-on noter une «trop belle image colique», stable si 
on la contrôle. Ce signe serait assez particulier à la maladie 
de Hirschsprung, du fait de la paralysie intestinale. 

Une malformation anorectale (MAR), avant tout l'im- 
perforation anale, pourra être évoquée lors d'une étude 
morphologique minutieuse (et avec de bonnes conditions 
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Fig. 13.31 Sténoses digestives. a à c. En a, 32 SA. Sténose jéjunale proximale. Coupe transversale haute de l'abdomen. Dilatation du jéju- 
num (+), liquide abondant. L'aspect échographique se rapproche de celui d'une sténose duodénale distale. En b et c, aspect IRM. Même foetus. 
Confirmation d'une dilatation semblant intéresser le cadre duodénal mais également la première anse jéjunale. d. 33 SA. Atrésie jéjunale. Coupe 
transversale de l'abdomen. Dilatation de nombreuses anses digestives (+) avec gros estomac (E) et excès de liquide amniotique (non visible sur ce 
cliché) qui évoquent en échographie une occlusion de l'intestin grêle, ici dans le cadre d'une mucoviscidose. e, f. 30 SA. Atrésie jéjunale haute. 
Coupes frontale (e) transversale (f). À distance de l'estomac (E), sans continuité visible avec celui-ci, on note une dilatation digestive (*) majeure, qui 
semble ne comporter que quelques anses. Il existe de plus un hydramnios (non visible sur ces clichés). L'aspect est donc évocateur d'une occlusion 
digestive haute. 
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Fig. 13.31 Suite. g, h. 35 SA. Coupes transversale (g) et oblique (A) de l'abdomen. On retrouve une anse digestive (+) très dilatée (26 mm) contrastant 
avec des anses gréles d'aval (—) visibles mais non dilatées. L'association avec un hydramnios modéré évoque une occlusion haute sur l'intestin grêle. 
i. 32 SA. Occlusion de l'intestin grêle. Dilatation de nombreuses anses digestives sans excès de liquide amniotique évoquant une occlusion basse de 
l'intestin grêle. j. 29 SA. Volvulus intestinal. Coupe transversale de l'abdomen. Masse centrale arrondie, hétérogène, avasculaire (—) correspondant à 
l'intestin volvulé, nécrotique. Noter l'existence d'une ascite (+). k, l. Volvulus de l'intestin grêle. En k, coupe oblique de l'abdomen : image d'une anse 
digestive dilatée avec un niveau entre le liquide amniotique (*) dégluti et le méconium (M) évoquant une occlusion digestive haute par volvulus. En /, IRM 
du même fœtus confirmant le diagnostic. 
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Fig. 13.32 Malformation anorectale. a. 34 SA. Imperforation anale. Sur cette coupe frontale du canal anal (—), on voit que celui-ci s'arrête à 
distance du périnée (ligne en pointillé; mesure en 1 = 15 mm) dans le cadre d'un syndrome de Currarino. b. 31 SA. Entérolithiases. En avant du 
rein gauche (rg), on individualise une anse digestive dilatée anéchogène contenant des échos ponctiformes où en amas correspondant à du méco- 
nium « calcifié » (>). Cet aspect particulier fait suspecter une fistule urodigestive. c. 31 SA. Occlusion digestive et entérolithiases. Coupe oblique 
de l'abdomen. Dilatation majeure des anses digestives (> 35 mm) associée à la présence d'un méconium (M) épais et inhomogéne en raison de 
zones plus échogènes disséminées. Cet aspect témoigne d'une fistule urodigestive, le méconium se «calcifiant» au contact de l'urine. Il faudra 


alors rechercher une malformation anorectale où un cloaque. 


d'examen) : il est impossible de retrouver, sur une coupe 
tangentielle au périnée, l'image de l'appareil sphincté- 
rien anal. Ce sphincter produit normalement une image 
en cocarde, assez typique, avec un bel anneau musculaire 
«clair », hypo-échogène, entourant un centre bien écho- 
gène, à contour irrégulier, correspondant à la muqueuse du 
canal anal (fig. 6.100). En coupe transversale basse du pel- 
vis, la non-visualisation du rectum (image hypo-échogène 
et cerclée en arrière de la vessie) est un argument beaucoup 
moins formel. En revanche, ce diagnostic devient presque 
évident si la coupe sagittale peut montrer une solution de 
continuité entre le canal anal (structure tubulaire hypo- 
échogène encadrant une bande échogène), s'il existe, et le 
cul-de-sac rectal ou si le canal anal s'interrompt et ne peut 
être suivi jusqu au périnée (fig. 13.32a). Enfin, la présence 
d'une malformation du rachis (hémisacrum, hémiver- 
tèbres, a fortiori spina bifida) est un autre argument indi- 
rect de MAR. 


Une fistule urodigestive est habituellement associée 
avec les MAR hautes (le cul-de-sac rectal s'arrête au-des- 
sus du plancher pelvien). Le reflux urinaire dans le côlon 
entraîne la formation d'entérolithiases (méconium calcifié) 
très caractéristiques : images irrégulières, calcifiées, hyper- 
échogènes et flottantes dans une e lumière digestive dilatée 
(fig. 13.32b ai et voir plus loin fig. 13.34c). 

La MAR s ‘intègre une fois sur a dans un syndrome 
ou une association malformative : par exemple, associa- 
tion VACTERL, syndrome de Townes-Brocks, cat eye 
syndrome, syndrome de Pallister-Hall, eo complex, 
association MURCS... (voir chapitres 10, 5). Une 
IRM fœtale viendra en complément de l'échographie 
pour mieux individualiser côlon et rectum, différencier 
l'urinaire et le digestif, préciser des éléments du pronostic 
chirurgical (distance entre le cul-de-sac rectal et le péri- 
née ou le col vésical), reconnaître ou confirmer des ano- 
malies vertébrales. 
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Fig. 13.32 Suite. d a f. 20 SA. Cette observation est plus difficile a analyser. Sur la coupe sagittale (d), on pourrait évoquer une grande vessie 
avec un aspect de récessus sous-vésical (=). La coupe transversale (e) écarte ce diagnostic, car la vessie est visible et la structure anéchogéne est 
rétrovésicale. Elle comporte des échos agglutinés en périphérie. La coupe frontale postérieure (f) confirme la présence au sein de la masse liqui- 
dienne d'échos denses évoquant une entérolithiase. Il s'agit d'une malformation urodigestive complexe a type d'atrésie rectale et d'atrésie urétrale 
avec un côlon distendu à contenu lithiasique par fistule. g à i. 25 SA. Malformation anorectale. En g, Coupe tangentielle au périnée : absence de 
sphincter anal (©). En h, aspect comparatif d'un sphincter anal (—) normal au même âge de grossesse. En i, coupe frontale abdominopelvienne : 
entérolithiase (+) en faveur d'une fistule urodigestive. 
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Fig. 13.33 Lymphangiome kystique du mésentere. a. 35 SA. Coupe transversale de l'abdomen montrant en position médiane et antérieure 
une masse multiloculaire, avasculaire, sans péristaltisme (—), refoulant les viscéres digestifs. On pourrait discuter chez une fille un kyste de l'ovaire 
compliqué (hémorragique). b. 33 SA. Coupe transversale de l'abdomen légèrement inclinée vers le pelvis. La vessie (+) est entourée par une volu- 
mineuse masse de 85 mm de diamètre, multicloisonnée. c. Même foetus qu'en b. Correspondance IRM en pondération T2, la masse présente un 
signal liquidien, les deux artères ombilicales (+) sont bien visibles, refoulées de part et d'autre de la vessie (+). 


Une dilatation des anses digestives occupant tout l'ab- 
domen associée a un hydramnios peut aussi traduire une 
anomalie fonctionnelle comme la diarrhée chlorée congé- 
nitale, pathologie autosomique dominante, extrémement 
rare, d'hérédité finlandaise et dont le diagnostic peut être 
confirmé par une augmentation du chlore, de la bilirubine 
et de l'alpha-foetoprotéine dans le liquide amniotique. Un 
traitement symptomatique par réhydratation avec compen- 
sation des pertes de chlore et de potassium permet une amé- 
lioration progressive des symptômes. 

La pseudo-occlusion intestinale chronique (POIC) est 
une maladie rare de la motilité gastro-intestinale. Il s'agit en 
fait d'une altération diffuse, musculaire et neurologique. Son 
pronostic est médiocre, parfois vital à long terme car source 
d'un handicap digestif sévère. Le diagnostic peut être sus- 
pecté en échographie devant l'association d'une dilatation 
modérée des anses digestives, sans signes nets d'occlusion, 
associée à une grande vessie qui ne se vide pas à plusieurs 
examens successifs. 

La persistance d'un cloaque, ou malformation de type 
«cloaque », résulte d'un arrêt plus ou moins complet du 
cloisonnement entre le sinus urogénital et l'intestin posté- 
rieur. Elle s'accompagne fréquemment d'autres anomalies 
urinaires (obstruction) ou génitales (hydrocolpos chez 
la fille). C'est la forme majeure des MAR. Bien que rare, 
cette malformation doit toujours être évoquée devant 
des images pelvi-abdominales complexes, comportant en 
particulier une structure liquidienne anormale dont le 
volume peut se modifier en fonction de la vidange vési- 
cale (voir fig. 14.41). Cette structure liquidienne est le 
plus souvent bilobée ou multiloculaire et peut contenir 
des échos ou un sédiment. Il est difficile de préciser la 
ou les origines de l'image : urinaire (grande vessie, ure- 
tère dilaté), digestive (remplissage urinaire du rectum), 
génitale (hydrocolpos). Cette ou ces images peuvent 
devenir très volumineuses et il existe fréquemment une 
urétérohydronéphrose bilatérale avec parfois une dys- 
plasie rénale. Une ascite par issue d'urine au travers des 


trompes est possible. Cette ascite peut être échogène en 
raison de la présence de méconium. Des calcifications du 
méconium dans la lumière digestive sont la conséquence 
de la communication urodigestive (voir plus haut). Les 
organes génitaux externes peuvent présenter une ambi- 
guité avec hypertrophie clitoridienne. 


Images multiples d'origine urinaire 
La dilatation de l'uretère (ou méga-uretère) se traduit par 
une image liquidienne, anéchogène, à paroi fine, avec un 
faible péristaltisme (absent si la dilatation est majeure), qui 
perd rapidement tout aspect tubulaire en grossissant. L'ure- 
tère est rarement dilaté isolément et l'image devient souvent 
évocatrice par son siège postérieur entre la vessie et une 
hydronéphrose plus ou moins importante (voir fig. 14.16). 
Le ou les reins multikystiques (ou dysplasie rénale 
multikystique) forment également des images liquidiennes 
accolées, régulières et circulaires, de tailles inégales. On 
ne retrouve pas de parenchyme rénal normal et les kystes 
multiples ne communiquent pas entre eux, ce qui permet, 
en théorie, de faire la différence avec une urétérohydroné- 
phrose évoluée (voir fig. 14.22). 


Lymphangiome kystique du mésentère 

Tumeur rare, le l:mphangiome kystique du mésentère se 
traduit en échographie par une image multiloculaire, de taille 
variable, avec des parois fines, non vascularisées, refoulant 
les anses intestinales (fig. 13.33). Certains kystes peuvent 
saigner entraînant la formation de caillots se traduisant par 
des zones échogènes diffuses au sein du lymphangiome. 


Images hyperéchogènes abdominales 
Intestin hyperéchogène 

En pratique, l'échogénicité de l'intestin s'apprécie en se réfé- 
rant à celle de l'aile iliaque. On parlera d'intestin hyperécho- 


gène si son échogénicité est supérieure ou égale à celle de 
l'os. Cet aspect est retrouvé dans 1 % des grossesses et son 
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appréciation est « opérateur-dépendant». Des classifications 
ou gradations peuvent étre utilisées (voir plus bas) mais un 
mauvais réglage de l'échographe, l'utilisation d'une sonde de 
haute fréquence (supérieure à 7 MHz), des harmoniques éle- 
vées peuvent augmenter artificiellement l'échogénicité intesti- 
nale. De plus, cette hyperéchogénicité ne doit alerter qu'après 
20 SA. Avant ce terme, l'hydratation intestinale est faible 
(déglutition fœtale modérée, anus perméable) et les anses 
intestinales peuvent être physiologiquement échogènes (voir 
fig. 4.18). Après 20 SA, l'échogénicité de l'intestin grêle dimi- 
nue et se rapproche de celle du foie (voir fig. 6.95 et 6.97a). 

Une échogénicité excessive peut concerner le contenu 
digestif ou la muqueuse digestive ou la séreuse digestive, 
et cela de façon diffuse ou localisée. Le méconium hyper- 
échogène se rencontre surtout dans l'intestin grêle distal, 
plus rarement dans le côlon, exceptionnellement dans les 
deux. 

De façon quasi physiologique, un aspect hyperéchogène 
peut se voir transitoirement si le fœtus déglutit du liquide 
amniotique sanglant, par exemple après une amniocentèse 
ou en cas d'hématome décidual étendu. 

La présence dans la lumière digestive, le plus sou- 
vent colique, d'images hyperéchogènes, mobiles, ponc- 
tiformes ou en motte, et d'amas irréguliers, calcifiés, 
avec un cône d'ombre sous-jacent, est très évocatrice 
d'une fistule urodigestive, comme vu plus haut. La cal- 
cification du méconium forme des entérolithiases assez 
caractéristiques. 

Le contenu colique peut être échogène de façon 
homogène, sans élargissement de la lumière digestive 
ni modification de la paroi (fig. 13.34a à d). Le cadre 
colique peut ainsi être dessiné (un peu comme un cliché 
des anciens lavements barytés). Cet aspect particulier 
évoque fortement une cystinurie, affection familiale 
(1 cas pour 7000 naissances), le plus souvent autoso- 
mique récessive, correspondant à une diminution de la 
réabsorption de la cystine au niveau rénal et digestif. La 
cystine émise dans le liquide amniotique est déglutie par 
le foetus puis s'accumule, sous forme de cristaux, dans 
le méconium colique rendant ce dernier hyperécho- 
gène. La cystinurie est une des étiologies des lithiases 
de l'enfant. 

Une souffrance fœtale chronique avec retard de crois- 
sance d'origine vasculaire ou infectieuse entraîne une 
circulation « d'épargne » générant une relative ischémie 
intestinale (souffrance intestinale). On peut alors obser- 
ver, surtout en fosse iliaque droite, des parois digestives 
épaissies, échogènes et des anses intestinales un peu dila- 
tées, immobiles, à contenu faiblement échogène, souli- 
gnées par un petit épanchement péritonéal anéchogène 
(fig. 13.34e). 

L'appréciation de l'hyperéchogénicité intestinale globale 
(paroi et contenu) est assez subjective et nécessite des points 
de repère. Pour remédier à cette subjectivité, plusieurs clas- 
sifications sont proposées, parmi lesquelles on peut retenir : 
= l'évaluation de l'échogénicité intestinale en baissant pro- 

gressivement le gain de l'échographe (fig. 13.34f). C'est 

en pratique la plus simple à réaliser : 

- grade 1 : hyperéchogénicité disparaissant avant celle 

de l'os, 


- grade 2 : hyperéchogénicité disparaissant en même 

temps que celle de l'os, 

— grade 3 : hyperéchogénicité disparaissant après celle de l'os; 
= la classification de Nyberg et Slotnick : 

- grade 0: intestin de même échogénicité que le foie 

(aspect habituel), 

- grade 1 : échogénicité plus marquée mais inférieure a 

celle de l'os iliaque, 

— grade 2 : échogénicité identique à celle de l'os iliaque 

(fig. 13.34g et h), 
— grade 3 : échogénicité supérieure à celle de l'os iliaque. 
L'hyperéchogénicité modérée (grade 1) et souvent transitoire 
de l'intestin grêle est généralement de bon pronostic (fig. 13.34i). 
La morbidité et le risque de mort in utero seraient plus élevés en 
cas d'hyperéchogénicité marquée (grade 2 et surtout grade 3) : 
l'hypothèse avancée est celle d'une ischémie digestive entrant 
dans le cadre d'une souffrance foetale chronique. Globalement, 
l'issue des grossesses est normale dans deux tiers des cas. 
Les complications et pathologies associées sont résumées 
dans le tableau 13.2 qui montre bien que la plupart de ces 
phénomènes sont isolés et inexpliqués. 
En pratique, la découverte d'un intestin grêle hyperécho- 
gène, stable et persistant après 20-22 SA nécessite : 
= un bilan morphologique complet pour apprécier son 
caractère isolé ou non; 
= une étude biométrique et vélocimétrique pour recher- 
cher un RCIU; 

= une mesure de la vitesse systolique au niveau de l'artère 
cérébrale moyenne a la recherche d'une anémie fœtale; 

= la réalisation d'un caryotype; 

= la recherche d'une foetopathie infectieuse, en particu- 

lier cytomégalovirus (fig. 13.34j et k et voir chapitre 17, 

Hyperéchogénicité intra-abdominale) et toxoplas- 

mose dans le sang maternel et dans le liquide amniotique; 
a la recherche d'une mucoviscidose (voir plus bas); 
= le dosage des enzymes digestives dans le liquide 

amniotique ; 
= une surveillance échographique en cas de bilan négatif à 
la recherche notamment de signes d'occlusion intestinale. 


Iléus méconial 


L'iléus méconial se définit comme une obstruction de l'in- 
testin grêle terminal par un méconium épaissi, visqueux 
ou durci. Dans 90 % des cas, la mucoviscidose est respon- 
sable des modifications du méconium et l'iléus méconial 
complique 10 à 15 % des cas de mucoviscidose (qui touche 
1 nouveau-né sur 4500). Quelques rares cas relèvent de la 
maladie de Hirschsprung. 

En échographie, l'aspect est évocateur d'un iléus méconial 
devant une masse abdominale hyperéchogène (correspondant 
au segment terminal de l'intestin grêle agglutiné), siégeant 
souvent en fosse iliaque droite et pouvant déterminer un cône 
d'ombre sous-jacent (augmentation de la densité du méco- 
nium). En amont, les anses grêles sont dilatées avec un faible 
péristaltisme (fig. 13.35a à c). L'absence de visualisation de la 
vésicule biliaire vient renforcer la probabilité de mucoviscidose. 
Plus rarement, c'est la dilatation importante d'anses grêles dis- 
tales, au contenu échogène piqueté d'échos plus denses, ou à 
paroi épaissie par dépôt de méconium avec lumière intestinale 
visible, animées d'un discret péristaltisme qui peut évoquer le 


Chapitre 13. Pathologie de la paroi et du contenu abdominal 


Fig. 13.34 Hyperéchogénicités intestinales. a. 36 SA. Cystinurie. Coupe transversale et un peu oblique vers le bas de l'abdomen. Aspect écho- 
gène et relativement homogène du contenu intestinal dont la localisation et la morphologie sont en faveur d'une hyperéchogénicité colique (>). 
On note en région centrale un aspect compatible avec de l'intestin grêle normal (+). b, c. 34 SA. Cystinurie. En b, coupe transversale de l'abdomen 


homogène. En c, coupe frontale postérieure gauche. En avant du rein (R) et en dehors de l'estomac (E), on retrouve cette même échogénicité intesti- 
nale (—). L'aspect est évocateur d'un gros intestin dont la lumière est remplie de méconium mélangé avec de la cystine. d. 34 SA. Hyperéchogénicité 
intestinale. Coupe abdominopelvienne passant par l'estomac (E) et la vessie (V). L'échogénicité du contenu intestinal (+) est moins homogène que 
celui rencontré lors d'une cystinurie. Il n'y a pas de calcifications décelables dans la lumière digestive, donc a priori pas de fistule urodigestive. 
L'aspect du contenu intestinal n'est pourtant pas habituel. Il s'agissait en fait d'une rétention de méconium colique dans le cadre d'une malformation 
anorectale (imperforation anale). e. 22 SA. Retard de croissance précoce. Coupe de l'abdomen fœtal. L'anamnios ne permet pas d'optimiser le plan 
de coupe. Il existe un retard de croissance précoce, avec un PC relativement conservé au 15° percentile, mais des mesures abdominales et fémorales 
inférieures au 3° percentile. On note une diastole ombilicale nulle. L'intestin est échogène : une partie de façon globale (*) et une partie présentant 
une lumière digestive visible avec paroi échogène (—). L'aspect évoque ainsi une souffrance fœtale chronique. f. 27 SA. Hyperéchogénicité significa- 
tive en raison du terme et de l'intensité (grade 2). Même en réduisant fortement le gain, certaines anses restent très «brillantes » (—). 
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Fig. 13.34 Suite. g. 25 SA. Hyperéchogénicité intestinale. En coupe transversale, découverte d'un amas d'anses gréles très échogènes (>). 
h. Même foetus qu'en g. En coupe frontale, confirmation d'une échogénicité égale ou supérieure à celle de l'aile iliaque (I). Au-delà de 22 SA, 
on parle d'hyperéchogénicité de grade 2 et 3 et cela peut correspondre à un iléus méconial (N.B. : une diminution du gain comme en f serait 
souhaitable pour affiner la comparaison). i. 26 SA. Coupe frontale médiane abdominopelvienne. Hyperéchogénicité relative de l'intestin grêle (+) 
(identique à celle des côtes), sans dilatation de la lumière digestive, qui tranche surtout par rapport aux organes de voisinage (F : foie; E : esto- 
mac; V : vessie). La vésicule biliaire (—) est visible. Absence d'anomalie postnatale. j, k. 22 SA. Infection à CMV. En j, coupe transversale du pôle 
céphalique. Le périmètre crânien (171 mm) est inférieur au 3° percentile pour l'âge (173 mm). Il existe une ventriculomégalie unilatérale (VL) et une 
désorganisation des structures cérébrales controlatérales (+) évoquant un processus clastique (porencéphalie). En k, coupe frontale de l'abdomen : 


on note une ascite modérée (+) et des parois intestinales échogènes (—). 


diagnostic. Celui-ci est renforcé par l'absence d'occlusion sus- 
jacente initiale ou apparaissant ultérieurement car le transit 
digestif est certes ralenti mais présent (fig. 13.35d, f et g). 

Après 20 SA, une suspicion d'iléus méconial entraîne sys- 
tématiquement la recherche d'une mucoviscidose, même en 
l'absence de tout antécédent familial. Le bilan comprend une 


amniocentèse avec dosage des enzymes digestives (gamma- 


GT, leucine-amino-peptidase, phosphatases alcalines) et 
recherche des principales mutations (la plus fréquente est la 
mutation Delta F 508 pour le gène CFTR). La mucoviscidose 
est une maladie autosomique récessive et en cas d'antécé- 
dents familiaux, le diagnostic peut être réalisé précocement 
par prélèvement de villosités choriales dès 12 semaines ou 
par amniocentèse précoce avec étude enzymatique. 
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Péritonite méconiale 


Rare (1 cas pour 35000 naissances) et survenant exception- 
nellement avant 20 SA, elle est secondaire à une perforation 
digestive, complication d'un obstacle digestif : le méconium 
et les enzymes digestives (trypsine) entraînent une réac- 
tion inflammatoire intense aboutissant à une péritonite 
aseptique. 
La sémiologie échographique est assez caractéristique et 
progressive dans le temps : 
= ascite libre ou cloisonnée, mais initialement échogène 
(fig. 13.17); 
= ascite avec échos denses le long de la paroi abdominale 
(fig.13.36g); 
= enkystement surtout près de la paroi, formant des pseudo- 
kystes qui se calcifient progressivement (fig. 13.36a à e). 
Le délai moyen entre la perforation et l'apparition des 
premières calcifications est de 10 jours. On peut observer 
des calcifications ponctiformes, oblongues ou annulaires, 


Tableau 13.2 Intestin hyperéchogène 
et pathologies associées. 


Retard de croissance intra-utérin 4,2 % 
Surveillance de la croissance 

Prématurité 4,6 % 
Pathologie vasculaire utéroplacentaire 3,5 % 
Intérêt du Doppler 

Mort in utero inexpliquée 2% 
Anomalie chromosomique (trisomie 21) 4,5 % 
À évaluer en fonction du calcul de risque T1 ou T2 

Infection virale 2,006 
Souvent associée à d'autres signes de foetopathie 

infectieuse 

Mucoviscidose 32% 
L'absence de vésicule biliaire augmente le risque 

Malformations digestives 3% 
Autres malformations 4,1 % 


D'après une étude de B. Simon-Bouy et F Muller, 2003. 
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avec souvent un cône d'ombre bien net. Ces calcifications se 
situent au pourtour de l'intestin, des organes solides (foie) et 
sur le péritoine pariétal (fig. 13.36f et h). Elles sont encore 
plus caractéristiques si elles se situent dans le scrotum et la 
vaginale du testicule. 


Zones échogènes intrahépatiques 


Elles sont relativement banales car on les retrouve dans 
1 foie foetal sur 1500. Dans la grande majorité des cas, elles 
n'auront aucune conséquence clinique, mais cela ne doit pas 
dispenser d'un bilan étiologique qui sera souvent négatif. 
Sur le plan histologique, l'augmentation de l'échogénicité est 
surtout liée à des zones de fibrose tissulaire secondairement 
calcifiées. Mais l'hyperéchogénicité peut également provenir 
de calcifications primitives ou d'une multiplication d'inter- 
faces échogènes au niveau de petits vaisseaux ou de micro- 
kystes. Schématiquement, trois types de processus peuvent 
se rencontrer : ischémique, inflammatoire, tumoral. 

Une ischémie localisée, avec nécrose tissulaire (infarc- 
tus), sera responsable de fibrose parenchymateuse (zone 
échogène sans cône d'ombre sous-jacent) pouvant se calci- 
fier par la suite (apparition d'un cône d'ombre sous-jacent). 
Ces infarctus sont solitaires (voir fig. 6.85) ou en petit 
nombre, répartis de façon éparse dans le foie. Ces «explica- 
tions ischémiques » sont hypothétiques car ces images n'ont 
aucune traduction pathologique et ne sont généralement 
pas contrôlées. En cas de thrombose de la veine porte, acci- 
dent vasculaire plus sérieux, les zones échogènes se situent 
en périphérie du foie. 

Un processus inflammatoire est souvent lié à une infec- 
tion et peut, lui aussi, déclencher la cascade nécrose-fibrose- 
calcification. On évoquera en priorité la toxoplasmose, le 
cytomégalovirus, l'herpès, la varicelle et la rubéole. L'infection 
est un processus plus diffus et les calcifications hépatiques 
seront plus nombreuses, tantôt très nettes et grosses, dissémi- 
nées avec un cône d'ombre franc (fig. 13.37), tantôt plus fines, 
très petites, regroupées en amas ou éparses, intraparenchy- 
mateuses et/ou périphériques. Elles feront rechercher d'autres 
signes échographiques évocateurs : calcifications cérébrales, 
épanchement des séreuses (voir chapitre 17, Signes échogra- 
phiques évocateurs d'infection fœtale). 





Fig. 13.35 lléus méconial. a. 24 SA. Coupe parasagittale gauche individualisant en fosse iliaque une agglutination d'anses intestinales fortement 
échogènes et non dilatées (>). F : foie; P : poumon. b. Chez le même foetus et sur une coupe transversale abdominale basse, on note une anse 
digestive dilatée à paroi épaisse (+). Le balayage échographique précise que cette dilatation est au contact des anses hyperéchogènes. 
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Fig. 13.35 Suite. c. 36 SA. Anse intestinale dilatée (1 = 16 mm), à paroi nette et échogène. Le contenu hypo-échogène, piqueté d'échos cor- 
respond au méconium. En temps réel, absence de péristaltisme. d. 36 SA. Hyperéchogénicité intestinale (—) persistant en diminuant le gain et 
contrastant avec la dilatation intestinale associée (+). Aspect évoquant une occlusion intestinale au-dessus d'un obstacle lié à un méconium épais. 
e. 36 SA. Même foetus qu'en d. Noter la présence d'une vésicule biliaire de volume normal mais au contenu inhabituellement échogène (>). Ce 
fœtus est revu 10 jours plus tard. Les images d'occlusion digestive sont plus marquées avec un péristaltisme net faisant craindre une occlusion par 
atrésie du grêle. L'IRM n'apporte pas d'éléments diagnostiques complémentaires. Le bilan effectué, notamment la recherche de mucoviscidose, 
revient négatif. Après la naissance, le nouveau-né récupère progressivement un transit digestif normal sous réanimation simple et sans chirurgie 
complémentaire. Malheureusement, à l'âge de 3 semaines, une pathologie du tronc cérébral est dépistée devant des anomalies neurologiques. Il 
est probable que les difficultés du transit digestif soient secondaires à celles-ci. f. 36 SA. Coupe abdominopelvienne basse. Au-dessus et à droite 
de la vessie (V) on retrouve une anse digestive très dilatée (1 = 28 mm) au contenu échogène et globalement homogène si on excepte quelques 
zones ponctiformes plus denses. g. 37,5 SA. Même fœtus. Coupe transversale basse de l'abdomen. La dilatation intestinale ne s'est pas aggravée 
et reste localisée en fosse iliaque droite. Il existe un large dépôt de méconium pariétal (+) et la lumière digestive, hypo-échogène (*), est visible. Il 
s'agit d'un iléus méconial résolu par lavement à la naissance. Le bilan confirme une mucoviscidose. 
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Fig. 13.36 Péritonites méconiales. a a c. 32 SA. Enkystement d'une péritonite méconiale. Coupes transversale (a) et parasagittale (b) gauche 
de l'abdomen. On retrouve une volumineuse masse abdominale périphérique (*) à paroi épaisse, dont le contenu hétérogène est bien visible en b. 
En a, il existe un net dépôt de sédimentation (—). En c, il n'existe pas de vascularisation décelable dans cette masse au Doppler couleur mais 
plutôt un refoulement en dedans des vaisseaux abdominaux. F : foie. d. 34 SA. Volumineuse masse intra-abdominale (+), enkystée avec dépôt de 
sédimentation (—). e. Cliché radio postnatal de d qui montre nettement le kyste méconial (+). 
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Fig. 13.36 Suite. f. 26 SA. Coupe transversale de l'abdomen. Masse arrondie, périphérique, aux contours calcifiés (—) laissant un discret cône 
d'ombre sous-jacent. Kyste séquellaire d'une péritonite méconiale. g. 24 SA. Coupe transversale de l'abdomen foetal. Présence en avant du foie 
d'une discrète lame d'ascite (—) et d'une densification arrondie (+) discrètement absorbante. L'association à d'autres calcifications diffuses dans 
l'abdomen, visibles en h, fait évoquer le diagnostic probable de péritonite méconiale. h. 24 SA. Autres calcifications abdominales (=). 





Fig. 13.37 Calcifications hépatiques. 26 SA. Coupe transversale de 
l'abdomen foetal passant au travers du foie. Deux calcifications (1 et 2) 
de 7,5 mm de largeur laissent un cône d'ombre sous-jacent (—). Bilan 
négatif et évolution normale. 


Enfin, ces zones hyperéchogènes et ces calcifications 
peuvent se situer au sein d'une tumeur intra- ou sous-hépa- 
tique. Il s'agit essentiellement de microcalcifications, elles 
ne sont pas obligatoires mais on peut les retrouver dans : 
= un hamartome mésenchymateux kystique. C'est une 

tumeur bénigne, polylobée, hypo-échogène, comportant 

de multiples kystes séparés par des cloisons épaisses. La 
superposition de microkystes peut donner à la tumeur 


un aspect pseudo-solide. Dans 20 % des cas, le dévelop- 
pement est essentiellement sous-hépatique (fig. 13.38). 
En cas de tumeur pédiculée, le développement est intra- 
abdominal. Le traitement est chirurgical; 

un hémangiome solitaire. Il s'agit d'une tumeur bénigne, 
bien limitée, d'échostructure hétérogène comportant 
vaisseaux, lacs vasculaires et calcifications. L'artère hépa- 
tique et les veines hépatiques peuvent être dilatées. Il peut 
se compliquer de thrombopénie, d'anémie, d'insuffisance 
cardiaque voire d'anasarque fœtoplacentaire, mais le pro- 
nostic est généralement bon, spontanément, après traite- 
ment médical (corticothérapie) ou après embolisation. 
Des hémangiomes multiples (ou hémangio-endothé- 
liome) existent mais du fait de la petite taille des nodules, 
ils ne sont généralement pas diagnostiqués en période 
anténatale ; 

un hépatoblastome. La tumeur est maligne, rare, hétéro- 
gène et hypervascularisée avec hépatomégalie. Il existe 
des trabéculations nombreuses et irrégulières, et des 
zones anéchogènes par nécrose ou hémorragie. Une forte 
augmentation de l'alpha-foetoprotéine sanguine à la nais- 
sance confirme le diagnostic. Le traitement chirurgical 
enlève la tumeur et le pronostic a distance est bon; 

des métastases d'un neuroblastome (principalement sur- 
rénalien) réalisant le syndrome de Pepper. On observe 
une hépatomégalie hétérogène ou kystique. Le pronostic 
est généralement bon avec involution spontanée des mul- 
tiples nodules. 
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Fig. 13.38 Hamartome mésenchymateux du foie. a. 35 SA. Coupe frontale thoraco-abdominale. A la partie inférieure du foie (F), on indi- 
vidualise une masse hétérogène (=), de 4 cm de diamètre, comportant en périphérie de multiples logettes hypo-échogènes. b. 30 SA. Coupe 
transversale de l'abdomen. Délimité par les flèches, on retrouve une tuméfaction hétérogène (solide et liquide) de 4 cm de plus grand axe, à 
contours bosselés localisée en région hépatique sans vascularisation décelable intratumorale au Doppler couleur. E : estomac. c. 33 SA, même 
foetus qu'en b. Coupe frontale de l'abdomen. Sur ce plan, la masse (+) est à majorité anéchogène. Les contours sont irréguliers. F : foie; V : vessie; 


Co : cœur; > : diaphragme. 








Fig. 13.39 Vésicules biliaires échogènes. a. 39 SA. Zone ponctiforme échogéne intravésiculaire (>) évoquant un calcul vésiculaire mais il n'y 
a pas de cône d'ombre sous-jacent. b. Amas échogéne disséminés(—) réalisant presque un “empierrement" vésiculaire mais sans cône d'ombre. 


On retrouve parfois une échogénicité inhabituelle du 
contenu vésiculaire (fig. 13.39 et voir fig. 6.91). Une vésicule 
biliaire de taille normale peut en effet contenir des amas 
échogènes dispersés ou regroupés, ou parfois être complete- 
ment remplie d'échos, voire présenter un aspect lithiasique. 
Un cône d'ombre est plus rarement retrouvé. Cet aspect 
curieux, d'étiopathogénie inconnue, est habituellement 
sans conséquence ultérieure et disparaît dans les premières 
semaines de vie. 


(voir chapitre 14) 


La polykystose rénale de type infantile, autosomique 
récessive, en est l'étiologie principale. Elle donne un aspect 
de gros reins, très échogènes, du fait des multiples interfaces 
liées aux microkystes. La sémiologie échographique est 
assez caractéristique par (voir fig. 14.26) : 

le caractère bilatéral et symétrique ; 

le volume très important des reins qui gardent leur forme 

ovoide et augmentent le volume de l'abdomen; 


l'oligoamnios, d'apparition plus ou moins précoce, tra- 

duisant une altération de la fonction rénale. 

De gros reins hyperéchogènes sont également retrouvés dans 
la polykystose rénale de type adulte (dominante), rarement diag- 
nostiquée en anténatal (voir fig. 14.27), et dans les syndromes 
de Bardet-Biedl (voir fig. 14.30) et de Meckel-Gruber où les 
gros reins apparaissent plus polykystiques et sont associés à une 
encéphalocèle et une hexadactylie postaxiale (voir fig. 14.29). 


Citons enfin les principales tumeurs solides abdominales 
(en dehors des tumeurs hépatiques) qui sont décrites dans 
les chapitres correspondants : 
le néphroblastome : voir chapitre 14, Tumeurs rénales; 
les tumeurs de la surrénale (neuroblastome) : voir cha- 
pitre 14, Pathologie de la surrénale ; 
les tumeurs neurogènes (postérieures) : voir fig. 13.40; 
les séquestrations pulmonaires (proches du diaphragme) 
sous-diaphragmatiques : voir fig. 13.41 et chapitre 11, 
Séquestration pulmonaire; 
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Fig. 13.40 Neuroblastome abdominopelvien 35 SA. a. Coupe frontale postérieure montrant la masse abdominale (+) située en avant de 
l'aorte (Ao), peu ou pas vascularisée en Doppler couleur, cette absence de vascularisation est classique dans le neuroblastome. b. Coupe axiale 
IRM : l'axe aortocave en hyposignal normal (—) est englobé et non refoulé par la masse (+), ce qui permet également d'évoquer le diagnostic. 





Fig. 13.41 Séquestration pulmonaire sous-diaphragmatique 
gauche. 30 SA. Coupe transversale haute de l'abdomen. L'estomac (E) 
est refoulé vers l'avant par une masse postérieure (+) de l'hypocondre 
gauche, mixte (échogène avec quelques kystes anéchogènes de taille 
moyenne). R : 1 vertèbre lombaire. La recherche d'un vaisseau nourri- 
cier artériel provenant de l'aorte confirmerait le diagnostic de séques- 
tration pulmonaire. 


1 . ° 1 4 ° 
= l'extension abdominale d'un tératome sacrococcygien : 
voir chapitre 10, Tératome sacrococcygien. 
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Les anomalies de l'appareil urinaire sont parmi les malfor- 
mations fœtales le plus souvent rencontrées. Leur fréquence 
était de 3 cas pour 1000 naissances entre 2003 et 2007, 
selon le registre européen des malformations congénitales 
EUROCAT. Elles représentent 20 % des anomalies dépistées 
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pendant la grossesse. Elles peuvent être isolées ou consti- 
tuer un des éléments d'un syndrome polymalformatif. Leur 
pronostic est lié aux éventuelles anomalies associées et au 
retentissement sur le parenchyme rénal. Elles sont sou- 
vent individualisées au cours de l'examen échographique 
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systématique du 2° ou du 3° trimestre. Seul le dépistage des 
anomalies vésicales, notamment les mégavessies, est envisa- 
geable dès l'échographie du 1“ trimestre réalisée entre 12 et 
14 semaines. 

Les anomalies accessibles à l'échographie sont de quatre 
types : 
= les anomalies uni- ou bilatérales de nombre, position et 

volume des reins; 
= les malformations uni- ou bilatérales de la voie excrétrice 

rénale; 
= les anomalies uni- ou bilatérales du parenchyme rénal; 
= les anomalies de la vessie. 

Étroitement liées d'un point de vue embryologique au 
développement de l'appareil urinaire (à l'exception des 
gonades), les anomalies de l'appareil génital fœtal seront 
envisagées dans ce chapitre. 

Enfin, en raison de sa topographie et non pas de son ori- 
gine embryologique (bien différente puisque le tissu surré- 
nalien est issu des crêtes neurales), la pathologie anténatale 
de la surrénale sera également abordée dans ce chapitre. 


Remarque 


La bibliographie anglo-saxonne utilise fréquemment les acro- 
nymes CAKUT pour congénital anomalies of the kidney and uri- 
nary tract et LUTO pour lower urinary tract obstruction. 


Rappel embryologique 


Les reins, les voies excrétrices supérieures et l'appareil génital 
trouvent leur origine à partir du cordon néphrogène (méso- 
derme intermédiaire), situé entre le mésoderme para-axial et 
la lame latérale, et à partir du sinus urogénital (endoderme). 


Embryologie des reins et des voies 
excrétrices supérieures. 


Le cordon néphrogene de part et d'autre de l'axe dorsal forme 
successivement trois appareils néphrotiques : en région 
cervicale, le pronéphros; en région thoracique et lombaire 
haute, le mésonéphros; en région lombaire le métanéphros 
qui deviendra le rein. Le cordon néphrogène se segmente 
dans un sens craniocaudal en néphrotomes (fig. 14.1). 

Le pronéphros apparaît à la 3° semaine. Il s'agit d'une 
structure éphémère, à l'origine de la partie initiale du canal 
de Wolff, disparaissant dès la 4° semaine et constituée de 
sept à dix néphrotomes non fonctionnels. 

Le mésonéphros se développe entre la 4° et la 5° semaine, 
dans la continuité du pronéphros, puis régresse, perdant 
toute fonction à partir de la 10° semaine. La différenciation 
des néphrotomes à ce niveau (passant du stade de néphro- 
tome plein, à celui de vésicule puis de tubule mésonéphro- 
tique) aboutit à des unités excrétoires fonctionnelles entre 6 
et 10 semaines, constituées par le corpuscule rénal (capsule 
de Bowman, en regard d'une anse artérielle issue de l'aorte, 
et glomérule, formé par l'invagination du tubule néphro- 
tique) et le tubule néphrotique qui s'ouvre à son autre 
extrémité dans le canal mésonéphrotique de Wolff. Celui-ci, 
formé par la réunion des différentes vésicules, s'abouche à la 
partie ventrolatérale du cloaque, formant l'uretère primitif. 
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Fig. 14.1 Vue latérale d'un embryon schématisant les trois appa- 
reils néphrotiques, le canal mésonéphrotique (canal de Wolff) et 
le bourgeon urétéral. Source : Encha Razavi F Embryologie humaine. 
De la molécule à la clinique. Coll. Abrégés. Issy-les-Moulineaux : Mas- 
son; 2008. 


Corpuscule rénal et tubule néphrotique constituent l'unité 
excrétrice mésonéphrotique. La régression du mésonéphros, 
qui est au contact de la gonade a sa partie moyenne, s'ac- 
compagne d'une involution du canal paramésonéphrotique, 
dont les vestiges sont représentés par l'hydatide pédiculée, 
l'époophore et le paroophore au niveau du mésovarium et 
l'organe de Gärtner contre la paroi vaginale chez les fœtus 
de sexe féminin, alors que ce canal forme l'épididyme et le 
canal déférent chez les fœtus de sexe masculin, avec un reli- 
quat constitué par l'hydatide pédiculée. À la partie inférieure 
du canal de Wolff, existe un diverticule, ébauche de l'uretère. 

Le métanéphros (ou rein définitif) est induit dès 
la 5° semaine par les bourgeons urétéraux qui naissent à la 
partie distale du canal de Wolff. Le bourgeon urétéral pénètre 
le blastème métanéphrogène et commence à se ramifier par 
divisions dichotomiques (jusqu'au 12° ordre environ). À 
chaque ramification, il se forme une branche qui poursuit 
ses divisions et une terminale qui ne se divise plus, s'élargit 
en ampoule urétérale et induit le néphron. L'extrémité de la 
branche terminale induit la formation d'un manchon de tissu 
néphrogène qui se différencie en vésicule néphronique et 
prend ensuite la forme d'un «S» dont une extrémité s'incurve 
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Fig. 14.2 Evolution du cloaque. Source : Encha Razavi F. Embryolo- 
gie humaine. De la molécule à la clinique. Coll. Abrégés. Issy-les-Mou- 
lineaux : Masson; 2008. 


pour former la capsule de Bowman, couvrant un réseau capil- 
laire en donnant naissance au glomérule, et l'autre extrémité 
s'ouvre dans l'ampoule urétérale. Pendant cette période, le 
tube s'allonge et se différencie pour former les autres éléments 
du néphron : tube collecteur proximal, branches ascendantes 
et descendantes de l'anse de Henlé et tube contourné distal. 
Les premiers étages des divisions forment les grands puis les 
petits calices. Le métanéphros est fonctionnel dès 10 semaines 
et la néphrogenèse se poursuit jusqu'à 35 semaines. En l'ab- 
sence de communications avec le canal de Wolff, les vésicules 
métanéphroniques borgnes forment des kystes. 

Le processus de bourgeonnement qui vient d'être décrit 
est le résultat d'interactions entre le blastème métanéphro- 
nique et le bourgeon urétéral suite à une cascade molécu- 
laire inductive mettant en jeu des facteurs de croissance de 
la famille des transforming growth factor beta et la voie de 
signalisation de WT (Wilms tumor). 

L'ascension des reins de la région sacrée vers la région 
lombaire s'effectue entre la 6° et la 9° semaine de gestation. 

L'anatomie définitive du rein est acquise vers 
10-15 semaines. La corticale externe contient les néphrons, 
la médullaire interne, les canaux collecteurs et les anses de 
Henle. Les petits calices drainent les tubes collecteurs au 
sein d'une pyramide (Malpighi). Les pyramides sont sépa- 
rées par des zones de tissu cortical contenant des néphrons, 
les colonnes de Bertin. 


Embryologie de la vessie et de l'urètre 


À la 5° semaine, le cloaque, séparé de la cavité amniotique 
par la membrane cloacale, est partiellement dédoublé, avec 
une cavité antérieure (à l'origine de la vessie et de l'urètre) 
reliée par le canal allantoïdien à l'orifice ombilical, recevant 
à sa partie postérieure l'abouchement du canal de Wolf, et 
une cavité postérieure qui donnera le rectum (fig. 14.2). 
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Le septum urorectal (issu du mésoderme) divise le 
cloaque à partir du 28° jour en une partie dorsale (qui don- 
nera le rectum avec le canal anal fermé en bas par la mem- 
brane anale) et une partie ventrale (qui donnera le sinus 
urogénital primitif fermé en bas par la membrane urogéni- 
tale qui involue à la 9° semaine mettant en communication 
les voies urinaires avec la cavité amniotique). 

Le sinus urogénital primitif se divise en zone urologique 
et zone génitale. La zone urologique, située entre l'abouche- 
ment des canaux mésonéphrotiques et l'allantoïde, formera 
la vessie et la paroi antérieure de l'urètre. La paroi pos- 
térieure de l'urètre est d'origine wolffienne. La zone géni- 
tale qui se situe sous l'abouchement des canaux wolffiens 
comporte une portion verticale et une portion horizontale 
et sera à l'origine de l'urètre antérieur chez le garçon et du 
vestibule vaginal chez la fille. 

La croissance de la paroi vésicale postérieure, en faisant 
remonter en haut et en dehors les orifices urétéraux, per- 
met la séparation des uretères des canaux de Wolff qui se 
déplacent vers le bas. Les uretères définitifs ainsi individua- 
lisés s'ouvrent dans la vessie alors que les canaux de Wolff 
sabouchent dans l'urètre. Le segment entre les orifices uré- 
téraux et wolffiens est de forme triangulaire, c'est le trigone 
vésical. 

L'allantoïde s'oblitère et forme l'ouraque reliant la vessie 
à l'ombilic. 


Anomalies des reins (nombre, 
position, taille) 


La visualisation des reins est possible dés 2 mois et demi 
(voir fig. 4.19), notamment par voie endovaginale. Ils sont 
ovalaires et hyperéchogènes siégeant de part et d'autre du 
rachis. Au fil du temps, la visualisation des reins est de 
plus en plus aisée. Ils présentent une différenciation corti- 
comédullaire qui devient visible à partir de 18 SA. L'étude 
des reins est systématique lors de l'examen morphologique 
du 5° mois où les deux reins avec leur différenciation cor- 
ticomédullaire doivent être individualisés (voir fig. 6.102 
à 6.104). En cas de difficultés liées à des conditions tech- 
niques difficiles, un contrôle est souhaitable. 


Anomalies de nombre 
Agénésie rénale bilatérale 


L'agénésie rénale bilatérale est retrouvée avec une fréquence 
de 1 cas pour 3500 à 10000 grossesses, plus souvent chez 
les garçons, et le risque de récidive est estimé à 5 %. Elle 
peut être isolée ou associée une fois sur deux à d'autres 
malformations. Les pathologies associées sont chromoso- 
miques, malformatives isolées ou intégrant un syndrome 
polymalformatif tel que le syndrome de Fraser, l'association 
VACTERL (vertebral defects, ano-rectal anomalies, cardiac 
malformations, tracheo-esophageal fistula, renal anomaly 
and/or radial limb anomalies, limbs defects), le syndrome 
cérébro-oculo-facial-squelettique, le syndrome acro-rénal- 
mandibulaire, le syndrome branchio-oto-rénal qui sont étu- 
diés dans les chapitres concernés. L'agénésie rénale bilatérale 
est évidemment incompatible avec la vie et une demande 
d'interruption de grossesse est recevable. 
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Le diagnostic anténatal est possible au début du 2° tri- 
mestre de grossesse et repose sur la non-visualisation des 
reins et de la vessie associée a un oligoamnios, qui se majore 
progressivement au-dela de la 16° semaine et qui est respon- 
sable de la séquence de Potter’ : ankylose avec malposition 
des membres, retard de croissance, hypoplasie pulmonaire 
et faciès de Potter (fig. 14.3d) associant épicanthus, nez bus- 
qué, microrétrognathie, oreilles bas implantées. 

Le diagnostic échographique est parfois difficile, du 
fait de l'anamnios, responsable d'une mauvaise conduc- 
tion ultrasonore et d'un fœtus souvent en présentation du 
siège, recroquevillé sur lui-même (apport majeur de la voie 
vaginale dans cette situation), mais également en raison de 
surrénales globuleuses qui peuvent en imposer pour des 
reins dysplasiques d'autant qu'elles peuvent se « verticaliser » 
dans les fosses lombaires (fig. 14.3c) (lying down adrenal 
sign). Des images intestinales peuvent aussi être trompeuses. 
En cas de doute, le Doppler couleur permet de confirmer 
l'absence de pédicules vasculaires rénaux (fig. 14.3a) et un 
aspect parallèle des artères ombilicales au niveau du pôle 
pelvien (fig. 14.3b). Si besoin, l'IRM fœtale permet égale- 
ment de confirmer l'absence de reins. 





' Description en 1946 par Edith Potter. 


Agénésie rénale unilatérale 


L'agénésie rénale unilatérale est plus fréquente que la forme 
bilatérale (1 cas pour 1500 grossesses) et, comme pour les 
formes bilatérales, elle atteint plus souvent les garçons, sans 
prédominance de côté. Le risque de récidive est de 1 % si 
les reins des parents sont normaux, estimé à 5 % si l'un des 
parents est porteur d'un rein unique. 

En échographie, le rein n'est pas visible dans une fosse 
lombaire (fig. 14.4a, et b) qui est occupée par des images 
intestinales. Il faudra néanmoins rechercher systématique- 
ment des éléments en faveur d'un rein ectopique en explo- 
rant le pelvis (rein sus-vésical) et le rein controlatéral (ectopie 
croisée) : l'ectopie est d'autant plus probable que le rein visible 
ne présente pas d'hypertrophie compensatrice. Un seul pédi- 
cule rénal est retrouvé en Doppler couleur (fig. 14.4c). Des 
anomalies sont fréquentes sur ce rein unique : reflux vésico- 
urétéral (30 %) ou syndrome de jonction (6 %) notamment. 
L'association avec une artère ombilicale unique est habi- 
tuelle. Des anomalies des organes génitaux sont également 
fréquemment associées mais pour la plupart, elles ne sont 
pas accessibles au diagnostic anténatal : agénésie des canaux 
déférents chez le garçon, agénésie vaginale, hémivagin 
borgne chez la fille. La recherche d'autres anomalies doit être 





Fig. 14.3 Agénésie rénale bilatérale. a à c. En a, absence de pédicules rénaux. Ao : aorte. En b, absence de vessie (+) entre la portion péri- 
vésicale des artères ombilicales après l'attente d'un éventuel remplissage. En c, verticalisation de la surrénale (—) au niveau de la fosse lombaire 
pouvant évoquer une structure rénale. d. Faciès de Potter. Épicanthus, nez busqué, microrétrognathie, oreilles bas implantées. Source : fig. 14.3d 


de L. Devisme. 
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Fig. 14.4 Agénésie rénale unilatérale. a. 29 SA. Coupe transversale de l'abdomen, dos en avant, visualisant le rein droit dont le diamètre anté- 
ropostérieur est normal (—). Le rein gauche n'est pas visible (+) en position habituelle. Il faut le rechercher en position ectopique avant de parler 
de rein unique. b. 27 SA. Coupe transversale de l'abdomen, dos en avant. Seul le rein droit (RD) est visible avec un bassinet anéchogène central. 
En région lombaire gauche, le rein n'est pas visible. On retrouve l'estomac (E) et la rate (Ra) avec l'artère splénique (—). c. Coupe frontale abdo- 
minopelvienne avec Doppler couleur qui visualise l'aorte abdominale. Un seul pédicule rénal visible (+). Probable agénésie rénale controlatérale. 


Ao : aorte; Ai : artère iliaque commune. 


systématique. Elles peuvent être isolées (cardiopathie, ano- 
malie de segmentation rachidienne, atrésie digestive, hernie 
de coupole diaphragmatique, fente faciale), ou entrer dans le 
cadre d'une association VACTERL (voir chapitres 10 et 13). 
Ces malformations peuvent compliquer le pronostic du rein 
unique qui, isolé, est bon. Le diagnostic sera confirmé par 
une échographie postnatale. À distance, une recherche de 
malformation utérine peut être conseillée, car elle est très 
fréquente en cas d'agénésie rénale unilatérale. 


Anomalies de position 


Les anomalies de position des reins sont multiples expli- 
quant la difficulté d'être toujours précis en échographie. La 
figure 14.5 représente quelques formes anatomiques possibles. 


Rein ectopique 


La possibilité d'un rein ectopique est suspectée devant une 
fosse lombaire vide, sans hypertrophie compensatrice du 
rein visible en position normale. Sa fréquence est estimée 
à 1 cas pour 1000 grossesses. L'ectopie est dans la très grande 
majorité basse, notamment pelvienne, rarement haute, voire 
thoracique (fig. 14.5a). Elle atteint souvent le rein gauche et 
peut être bilatérale dans 10 % des cas. 


Le diagnostic échographique de rein pelvien (fig. 14.6a à c) 
repose sur l'observation d'une « masse» sus-vésicale ou proche 
d'une aile iliaque, dont l'origine rénale peut être évoquée par la 
mise en évidence au sein de cette image de localisation inha- 
bituelle, d'une différenciation corticomédullaire, d'un bassinet, 
qui peut être dilaté en raison de la malrotation rénale, et par la 
recherche d'un pédicule vasculaire issu des vaisseaux iliaques 
ou de la partie basse de l'aorte. Ce rein ectopique est générale- 
ment de plus petit volume et peut également être porteur d'une 


dysplasie kystique (fig. 14.6d). 


Ectopie croisée du rein 


En cas d'ectopie croisée du rein (1 cas pour 7000 grossesses, 
plus souvent les garçons et plus souvent le passage du rein 
gauche vers la droite), le rein et l'uretère croisent la ligne 
médiane et se situent du côté opposé à l'orifice urétérové- 
sical. Les deux reins sont alors présents dans la même fosse 
lombaire, fusionnés ou non (fig. 14.5b). La plupart des cas 
sont asymptomatiques et de découverte accidentelle. Une 
association à des malformations urogénitales (reflux vésico- 
urétéral notamment) ou squelettiques est possible. 

En cas de fusion unipolaire (pôle inférieur du rein nor- 
mal avec le pôle supérieur du rein ectopique, fig. 14.7), le 
diagnostic différentiel avec une duplication d'un rein unique 
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peut être envisagé. L'existence d'une angulation entre les 
deux reins ainsi que l'émergence de l'artère rénale de l'artère 
iliaque primitive sont évocatrices d'une ectopie croisée. 


Rein en fer à cheval 


Le rein en fer a cheval (1 cas pour 500 naissances avec une 
prédominance masculine) correspond à la fusion des deux 





Fig. 14.5 Anomalies de position et rénales. a. Ectopies 
et ptose : 1. situation normale; 2. ectopie lombaire basse; 
3. ectopie iliaque; 4. ectopie pelvienne; 5. ptose. b. Varié- 
tés d'ectopie rénale croisée : 1. avec fusion; 2. sans fusion; 
3. sur rein unique; 4. bilatérale. Source : Kalfa N, et al. Mal- 
formations congénitales du rein. Encycl Méd Chir (Elsevier, 
Paris). Urologie, 18-125-A-10. 2009. 


reins généralement au niveau des pôles inférieurs avec pour 
conséquence la présence d'un pont parenchymateux préver- 
tébral (que l'on essaie d'individualiser sur des coupes trans- 
versales de l'abdomen) et l'orientation particulière en bas 
et en dedans des reins sur une coupe frontale postérieure 
(fig. 14.8a et b). La fusion des reins par les pôles supérieurs 
est plus rare (fig. 14.8c). 
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Fig. 14.6 Reins pelviens. a, b. 23 SA. Coupe transversale abdomino- 
pelvienne (a) et abdominale haute (b). Le rein droit est vu en région 
pelvienne, au-dessus de la vessie. Le rein gauche est en position 
habituelle. c. 29 SA. Coupe frontale abdominopelvienne, légèrement 
oblique de l'arrière vers l'avant. On retrouve à côté et au-dessus de la 
vessie (V) un rein pelvien (—), avec une bonne différenciation cortico- 
médullaire, mais dont la longueur (1) mesurée à 27 mm est un peu en 
dessous des normes (inférieure au 5° percentile). d. Coupe frontale de 
l'abdomen (34 SA). Au-dessus de la vessie (V), on individualise trois 
formations kystiques étalées transversalement qui correspondent à un 
rein pelvien multikystique. Le rein controlatéral (non visible sur ce cli- 
ché) est en position normale avec une discrète hypertrophie compen- 
satrice. À noter qu'il existait une artère ombilicale unique (non visible 
sur ce cliché). F : foie. 





Fig. 14.7 Ectopie croisée du rein. 36 SA. a. Coupe transversale de l'abdomen. Les deux reins (R1 et R2) sont du même côté avec fusion de leurs 
parenchymes. b. La vascularisation des reins se situe du même côté de l'aorte formant une nette arcade artérielle (+). Ao : aorte; VCI : veine cave 
inférieure; V : vessie. 
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Le rein en fer a cheval peut étre isolé, mais des associa- 
tions malformatives sont possibles : anomalie de la jonc- 
tion pyélo-urétérale, autres anomalies génito-urinaires 
mineures (hypospade, ectopie testiculaire, reflux), syn- 
drome polymalformatif (coeur, systeme nerveux, squelette) 
ou chromosomique (trisomie 18, syndrome de Turner, 
trisomie 9). 

Le rein sigmoide représente une autre forme d'anomalie 
positionnelle assez comparable au rein en fer a cheval. Un 
des reins est en position normale et son pôle inférieur est 
fusionné avec un des pôles du deuxième rein qui est généra- 
lement pelvien (fig. 14.8d à g). 


Anomalies de volume 
Rein diminué de volume 


Il peut s'agir d'une hypotrophie simple, ou hypoplasie rénale, 
correspondant à une diminution du nombre des néphrons 
au sein du tissu rénal normal. Elle peut être uni- ou bila- 
térale, totale ou segmentaire, primitive ou secondaire (vas- 
culaire ou médicamenteuse) ou compliquant une uropathie. 

À l'échographie, les reins sont petits avec une longueur 
inférieure au 3° percentile (voir tableau 7.24). Ils peuvent 
présenter une échostructure habituelle avec une différencia- 
tion corticomédullaire respectée et permettre une fonction 
rénale normale, notamment dans les formes unilatérales. 





Fig. 14.8 Légende sur la page suivante 
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On parle d'hypotrophie rénale (fig. 14.9a). Des microkystes L'hypoplasie rénale est en général isolée et sporadique, 
peuvent être présents avec perte de la différenciation corti- | mais des formes familiales, syndromiques existent ce qui 
comédullaire et hyperéchogénicité parenchymateuse réali- évoque une possible origine génétique. On peut ainsi citer : 
sant alors une hypodysplasie rénale (fig. 14.9b). Les reins le syndrome rein-colobome (ou papillorénal) : anoma- 
peuvent étre aussi d'un volume encore plus petit (-3 a -6 DS), lie a transmission autosomique dominante secondaire 
à peine visibles en échographie entrant dans le cadre d'une a des mutations dans le gene PAX2, associant hypo- 
oligoméganéphronie. Dans ces formes majeures et en cas plasie rénale, colobome du nerf optique ou dysplasie 
d'atteinte bilatérale de la structure rénale, la fonction du papillaire ; 

rein est diminuée, conduisant à l'apparition progressive d'un le syndrome branchio-oto-rénal (BOR) : anomalie à trans- 
oligoamnios en fin de grossesse. Le pronostic est péjoratif mission autosomique dominante secondaire le plus souvent 
lorsque la fonction rénale est altérée dès la naissance. à des anomalies des gènes EYA1, SIX1 et/ou SIX5 associant 


— 
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Fig. 14.8 Rein en fer à cheval et rein sigmoïde. a. 18 SA. Coupe frontale abdominopelvienne postérieure passant par les loges rénales. 
Les pôles inférieurs des deux reins (R) sont fusionnés (+) en avant de l'aorte abdominale (Ao) qui paraît « interrompue ». V : vessie. b. 29 SA. 
Coupe frontale abdominopelvienne passant en avant du rachis (R). Présence d'un grand rein (—) de 50 mm de largeur (1) paraissant unique 
car il y a une fusion sur la ligne médiane de deux reins par leurs pôles inférieurs. V : vessie; E : estomac. c. Coupe abdominale basse oblique 
vers le bas. Entre le rachis (R) et la vessie (V), on devine un grand rein (—), arciforme à concavité inférieure, d'échostructure normale cor- 
respondant aux reins qui sont fusionnés par leurs pôles supérieurs. d à g. Rein sigmoïde. En d, sur la coupe transversale (cliché de droite), 
seul le rein droit (RD) est vu. La fosse lombaire gauche (FLG) est occupée par du tube digestif. Sur la coupe sagittale (cliché de gauche) du 
rein droit (RD), vous noterez l'orientation un peu oblique vers le bas et le dedans. En e, sur la coupe transversale du pelvis (cliché de droite), 
le rein gauche (RG) est vu, horizontalisé (—) entre la vessie (V) et le sacrum. Sur la coupe coronale avec Doppler (cliché de gauche), le rein 
est retrouvé au-dessous de la bifurcation aortique avec son pédicule vasculaire issu des vaisseaux iliaques (>). En f, Le pôle inférieur du 
rein droit (RD) en dehors des vaisseaux iliaques primitifs droits (cliché de gauche) vient au contact du rein gauche en situation ectopique 
pelvienne (RG), visible en avant des vaisseaux iliaques (cliché de droite). Cet aspect est évocateur d'un rein sigmoïde. En g, représentation 
schématique d'un rein sigmoïde. Source : fig. 18.8g de Kalfa N, et al. Malformations congénitales du rein. Encycl Méd Chir (Elsevier, Paris). 
Urologie, 18-125-A-10. 2009. 


1 Das. mm 
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Fig. 14.9 Hypotrophie, hypoplasie rénale. a. Hypotrophie rénale unilatérale. 36 SA. Coupe sagittale des deux reins. Le rein droit (46 mm) 
est d'aspect normal. Le rein gauche (—) est nettement plus petit (28 mm) mais il garde une bonne différenciation corticomédullaire. V : vessie. 
b. Forme dysplasique. 33 SA. La hauteur du rein est faible (26 mm). La différenciation corticomédullaire (+) est absente. Dans un parenchyme rénal 
plutôt échogène, on distingue trois petits kystes (=) aux contours irréguliers. 
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hypoplasie rénale (mais aussi agénésie rénale, reflux vésico- 
urétéral, duplication), malformation de l'oreille interne 
(responsable de surdité), anomalies de l'oreille moyenne et/ 
ou de l'oreille externe (pertuis et excroissance cutanée pré- 
auriculaires), kystes ou fistules cervicales ; 

= le syndrome de Pallister-Hall : associant hypoplasie 
rénale, polydactylie, micropénis et cardiopathie; 

= le syndrome de Townes-Brocks : associant hypoplasie 
rénale, imperforation anale, polydactylie, malformation de 
l'oreille (voir chapitre 10, Syndrome de régression caudale); 

= le syndrome de Fraser : associant hypoplasie rénale, 
malformations génito-urinaires, atrésie laryngotrachéale, 
anomalies faciales (voir chapitre 11, Atrésie ou obstruc- 
tion laryngotrachéale). 


Rein augmenté de volume 


L'augmentation de taille du rein peut être la conséquence 
d'une pathologie obstructive, notamment les formes 
majeures de syndrome de jonction pyélo-urétéral. Les dys- 
plasies multikystiques s'accompagnent d'une augmenta- 
tion de taille du rein atteint, mais on peut aussi observer, 
comme dans les agénésies rénales unilatérales, une hyper- 
trophie compensatrice, en général modérée, du rein sain. 
Plus rarement, elle peut être liée à une néphroblastomatose 


ou étre d'origine tumorale (néphroblastome ou tumeur de 
Bolande). 

Cette augmentation de taille des reins peut être observée 
dans le cadre des syndromes s'accompagnant d'une organo- 
mégalie (syndromes de Beckwith-Wiedemann, de Golabi- 
Simpson-Behmel, de Pallister-Killian). 

L'association avec une hyperéchogénicité devra faire 
penser à la possibilité d'une néphropathie, en particulier 
les polykystoses familiales, ou d'une thrombose veineuse, 
notamment dans les formes unilatérales. 

Ces différentes pathologies sont étudiées plus loin dans 
ce chapitre. 


Anomalies des voies excrétrices 
urinaires 


La mise en évidence d'une dilatation de la voie excrétrice 
urinaire est l'anomalie la plus souvent observée (75 % des 
anomalies de l'appareil urinaire). Elle peut concerner un des 
segments de la voie excrétrice : les cavités pyélocalicielles et/ 
ou l'uretère dans la majorité des cas, très rarement un terri- 
toire caliciel isolé. En pratique, c'est la mise en évidence d'une 
dilatation pyélocalicielle qui attire l'attention (fig. 14.10). La 





Fig. 14.10 Dilatations pyéliques minimes et dilatations pyélocalicielles modérées. a. 27 SA. Coupe transversale passant par le hile des reins (R). 
On distingue une dilatation pyélique bilatérale modérée avec à droite (1) un bassinet mesuré à 5 mm (mesure normale haute) et à gauche (2) à 7 mm 
(légèrement au-dessus des normes). Une surveillance à 1 mois doit être proposée, mais l'aspect ne semble pas inquiétant car les calices ne sont pas 
dilatés et la différenciation corticomédullaire est habituelle. V : première vertèbre lombaire. b. 28 SA. Coupe transversale de l'abdomen foetal passant 
par le hile des reins. Dilatation modérée des bassinets mesurés à 6 mm à droite (1) et 9,5 mm à gauche (2). Les calices ne sont pas dilatés et le paren- 
chyme rénal présente une différenciation corticomédullaire habituelle. c. 28 SA. Coupe transversale passant par le hile des reins. Il existe une dilatation 
des pyélons mesurés à 10 mm à droite (1) et 8 mm à gauche (2) et certains grands calices (—) sont aussi visibles mais peu dilatés. 
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dilatation pyélique (pyélectasie) est définie par la mesure du 
diametre antéropostérieur du bassinet extrarénal, évalué sur 
une coupe transversale. La limite supérieure de la normale 
est égale au nombre de mois X 1 mm, ce qui correspond 
à 5 mm pour l'échographie du 2° trimestre et 7 mm pour 
l'échographie du 3° trimestre. Les calices sont plus ou moins 
visibles et leur dilatation devient très significative au-delà 
de 5 mm, surtout s'ils deviennent sphériques avec une perte 
des fornix et un fond de calice convexe, voire un amincisse- 
ment du parenchyme rénal en regard (fig. 14.11). 

Différents stades peuvent étre décrits en fonction de 
l'importance de la dilatation et du terme de la grossesse 
(tableau 14.1). Ainsi, une dilatation isolée du bassinet 


peut être qualifiée de minime, une dilatation pyéloca- 
licielle sans modification de la forme des calices peut 
être qualifiée de dilatation modérée. Au-delà, on peut 


proposer le terme d'hydronéphrose. Au cours de la 
grossesse, ces dilatations des voies excrétrices urinaires 
doivent bénéficier d'une surveillance afin de juger de 
leur évolutivité. Les dilatations diagnostiquées au 2° tri- 
mestre et peu marquées régressent dans la majorité des 
cas au cours de la grossesse ou la période périnatale. En 
l'absence de régression, un contrôle postnatal est justifié 
avant la sortie de maternité et à 1 mois. La surveillance 
ultérieure sera adaptée aux premières constatations 
échographiques. 
La démarche diagnostique repose sur une analyse en 
trois étapes : 
= la mise en évidence d'une dilatation pyélique est le signe 
d'appel d'une uropathie à l'origine de cette visibilité anor- 
male du bassinet voire des calices, dont on recherchera le 
caractère uni- ou bilatéral (tableau 14.2); 





Fig. 14.11 Hydronéphroses majeures. a. 27 SA. Hydronéphrose gauche majeure avec un bassinet mesuré à 18 mm (2) et des calices (*) 
émoussés. Le parenchyme (—) garde une échostructure normale, identique à celle du rein controlatéral. b. 29 SA. Coupe longitudinale du rein. 
Sa hauteur est augmentée (49 mm). Les cavités excrétrices sont dilatées et l'aspect du parenchyme rénal (=) est inquiétant : aminci, échogène et 
sans différenciation corticomédullaire. c, d. 24 SA. Coupes transversale (c) et parasagittale (d). Il existe une dilatation majeure du bassinet (B) et 


des calices (*) avec un parenchyme rénal (—) fin et échogène. 
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Fig. 14.11 Suite e. 37 SA. Coupe longitudinale du rein. Le rein est de grand volume avec une hauteur mesurée a 72 mm. Il existe une dila- 
tation importante du bassinet (B) et des calices (*) avec un amincissement du parenchyme rénal global (=). Hydronéphrose de grade 4B selon la 


classification de la Society of fetal urology. 


Tableau 14.1 Classification des hydronéphroses 
selon la Society for fetal urology. 


Grade | Morphologie 


1 Dilatation pyélique sans dilatation calicielle 
2 Dilatation pyélique avec petite dilatation calicielle 
3 Dilatation pyélique avec dilatation pyélique modérée 


Dilatation pyélique avec dilatation pyélique importante et 


4A PERI : 
amincissement parenchymateux segmentaire 


Dilatation pyélique avec dilatation pyélique importante et 


ze amincissement parenchymateux global 


= la recherche d'une dilatation sous-jacente de l'uretère 

(non visible normalement) : 

— absente, il s'agit d'une hydronéphrose qui fait suspec- 
ter jusqu à la preuve du contraire un syndrome de la 
jonction pyélo-urétérale, 

— présente, on parle d'urétérohydronéphrose qui doit 
conduire à rechercher une cause obstructive basse; 

= en cas d'urétérohydronéphrose, a fortiori si cette dila- 
tation est bilatérale, la troisième étape est d'évaluer la 
morphologie vésicale, afin de rechercher une cause 
d'origine vésicale ou sous-vésicale. La détermination 
du sexe est alors un élément important des orientations 
étiologiques. 

Bien qu'il ne s'agisse pas d'une pathologie obstructive, 
le reflux vésico-urétéro-rénal est abordé dans ce chapitre, 
car il est une des causes de dilatation des voies excrétrices 
urinaires. 

En cas d'atteinte bilatérale (ou d'atteinte unilatérale sur 
rein unique), il faut estimer la quantité de liquide amnio- 


Tableau 14.2 Étiologies d'une dilatation 
pyélocalicielle. 





| Bilatérale Unilatérale 





— Syndrome de jonction bilatéral -— Syndrome de jonction 

— Reflux vésico-urétéral bilatéral unilatéral 

— Méga-uretère congénital — Reflux vésico-urétéral 
bilatéral unilatéral 

— Valves de l'urètre postérieur — Méga-uretère congénital 

— Atrésie urétrale unilatéral 

— Urétérocéle obstructive — Abouchement ectopique 

— Syndrome de l'uretère 
mégavessie-microcôlon — Urétérocèle 

— Mégalo-urètre — Duplication de la voie 


— Cloaque persistant excrétrice avec urétérocèle 


tique, la morphologie du parenchyme rénal (épaisseur, 
échogénicité, présence de kystes) afin d'évaluer échogra- 
phiquement le retentissement de l'uropathie sur la fonc- 
tion rénale. 


Pathologies obstructives des voies 
excrétrices urinaires 


Anomalie de la jonction pyélo-urétérale 


Devant une dilatation isolée des cavités pyélocalicielles, 
on évoque la possibilité d'une anomalie de la jonction 
pyélo-urétérale pour expliquer l'hydronéphrose dont 
l'importance reflète le degré de la sténose (fig. 14.12). 
Celle-ci se traduit par une distension constante, plus 
ou moins progressive, de la cavité pyélique qui devient 
arrondie, globuleuse en particulier à son bord infé- 
rieur communiquant avec des calices de forme plus ou 
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Fig. 14.12 Anomalies de la jonction pyélocalicielle. a. 33 SA. Syndrome de jonction. Coupe frontale du rein. Le rein est de grande taille avec 
une hauteur a 55 mm. Le parenchyme présente une échogénicité habituelle. On distingue une franche dilatation des cavités excrétrices : grands 
calices (+) et pyélon (B). L'uretére (U) est dilaté sur un très court trajet et se rétrécit rapidement (—). Il n'est pas visible dans sa partie lombaire ou 
pelvienne. b. 33 SA. Bassinet (B) très dilatés avec de multiples calices (*) périphériques également dilatés et sphériques. Le parenchyme rénal (—) 
est d'épaisseur et d'échostructure habituelles. c. 34 SA. Coupe longitudinale du rein montrant une dilatation majeure des calices (+). On voit ici une 
communication évidente (+) entre deux calices. Le parenchyme est aminci mais son échogénicité ne semble pas inhabituelle. Le rein est augmenté 


de volume. L'uretère sous-jacent n'est pas dilaté. 


moins arrondie. La dilatation des cavités pyélocalicielles 
s'accompagne dans les formes importantes d'une aug- 
mentation du diamètre bipolaire rénal. Au maximum, 
l'hydronéphrose peut se traduire par une volumineuse 
image liquidienne intra-abdominale : l'existence de 
contours un peu polycycliques soulignés par une fine 
paroi plus ou moins échogene a sa partie latérale permet 
de la distinguer des autres images liquidiennes intra- 
abdominales. Dans certains cas, la communication entre 
les calices très dilatés «en boule » et le bassinet peut être 
difficile a visualiser, pouvant faire discuter une dyspla- 
sie multikystique. A l'inverse, dans les formes minimes, 
l'hypo-échogénicité normale des pyramides ne doit 
pas étre confondue avec une dilatation calicielle (voir 


119. O.LUZCd). 


Une éventualité rare est la survenue d'une fuite d'urine 
et la formation d'un urinome sous la forme d'un croissant 
liquidien, hypo-échogène, parfois cloisonné, périrénal par 
rupture de la capsule rénale (fig. 14.13). Celui-ci n'aurait 
pas toujours une valeur péjorative, car il représente un 
mécanisme de protection du rein qui permet de diminuer 
la pression au sein des cavités pyélocalicielles. Mais ceci est 
actuellement sujet à controverse, le pronostic dépendant 
principalement du terme auquel survient cet urinome. En 
effet, un urinome de survenue précoce est le témoin d'une 
hyperpression sévère et doit conduire à une surveillance 
rapprochée afin de rechercher des lésions de dysplasie obs- 
tructive. En revanche, un urinome découvert au 3° trimestre 
témoigne d'une hyperpression tardive, donc à moindre 
risque de retentissement rénal. 


694 Echographie en pratique obstétricale 





Fig. 14.13 Urinomes. a. On individualise une hydronéphrose modérée (R) avec un parenchyme rénal échogène (ce qui peut traduire un syndrome 
obstructif ancien) et, en périphérie du rein, une vaste zone anéchogéne au sein de laquelle on distingue quelques cloisons correspondant a un 
urinome (+). b à d. 33 SA . En b, coupe transversale des reins. Il existe une hydronéphrose bilatérale modérée qui contraste avec une différenciation 
corticomédullaire inhabituelle (—). Il existe également une masse anéchogène latérorénale gauche (*) correspondant à un urinome. En c et d, 
coupes tangentielles au bord externe du rein gauche confirmant une absence de différenciation corticomédullaire (+) avec un parenchyme rénal 
plutôt hétérogène et la présence d'un vaste urinome (+). 


Les principaux diagnostics différentiels sont le 


reflux vésico-urétéral, l'hypotonie pyélique et la dysplasie 
multikystique : 


en faveur d'un reflux vésico-urétéral (voir aussi plus loin), 
on retient la variabilité des mesures du bassinet dans le 
temps ou l'existence d'une dilatation à bascule. La visua- 
lisation directe du reflux avec remplissage rétrograde des 
cavités rénales (notamment lors d'une miction) est rare- 
ment faite en prénatal; 

en cas d'hypotonie pyélique, la dilatation des bassinets 
est peu marquée (mesurant souvent moins de 10 mm 
en antéropostérieur), sans dilatation des tiges cali- 
cielles et n'évolue pas au cours de la grossesse. Elle 
doit néanmoins être signalée car elle est considérée 


comme un signe d'appel mineur de trisomie 21 (voir 
hapitre 16, Trisomie 21). En effet, la découverte 
d'une pyélectasie bilatérale en apparence isolée mul- 
tiplie par 1,5 le risque de trisomie 21. L'examen doit 
être complet à la recherche d'autres signes mineurs, 
car ce risque prend toute sa valeur en cas d'anomalies 
associées (deux ou trois signes mineurs conduisant 
souvent à discuter la réalisation d'un contrôle chro- 
mosomique par amniocentèse, le dépistage prénatal 
non invasif ne pouvant être proposé actuellement sur 
signes d'appel échographiques) ; 

la dysplasie rénale multikystique (voir aussi plus loin) 
se distingue de l'hydronéphrose par son diagnostic 
plus précoce et par la présence de plusieurs images 
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kystiques de taille variable, ne communiquant pas 
entre elles, sans cortex identifiable, alors que l'hydro- 
néphrose se caractérise par la présence d'une commu- 
nication entre les calices en boule et le bassinet avec 
cortex périphérique visible. Une hydronéphrose sévère 
précoce peut étre responsable d'une dysplasie rénale 
obstructive avec formation de kystes, mais ceux-ci 
sont de petite taille et de topographie sous-corticale 


Anomalie de la jonction urétérovésicale 


La dilatation de l'uretére se traduit par une structure tubu- 
lée, anéchogène, rectiligne ou sinueuse pouvant présenter 
des variations de calibre en rapport avec le péristaltisme. Les 
cavités pyélocalicielles du côté pathologique sont plus ou 
moins dilatées (fig. 14.15). 
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Dans les formes majeures, l'uretère fortement dilaté 
peut occuper une large partie de la cavité abdominale, 
pouvant franchir la ligne médiane et faire discuter 
une origine digestive, mais l'observation d'une dila- 
tation associée des cavités pyélocalicielles oriente le 
diagnostic. 

Les étiologies de ces urétérohydronéphroses sont 
représentées par le méga-uretère primitif, la dilata- 
tion d'un uretère en amont d'une urétérocèle, le reflux 
vésico-urétéral : 
= le méga-uretère primitif ou idiopathique 

(fig. 14.16) est lié à une hypoplasie de la muscula- 

ture lisse de la partie terminale de l'uretère à la dif- 

férence du méga-uretère secondaire qui est lié à une 
pathologie vésicale (valves, vessie neurologique). En 
échographie, il se traduit par une dilatation de la 
voie excrétrice prédominant sur l'uretère, alors que 





Fig. 14.14 Dysplasie rénale kystique obstructive. a. 32 SA. Dysplasie kystique sur hydronéphrose (+) sévère et précoce : aspect typique avec 
nombreux petits kystes sous-corticaux (—). b. 23 SA. Coupe transversale. Au niveau du hile des reins, hydronéphrose unilatérale (+) avec kystes 


sous-corticaux (—). Rein controlatéral habituel. c. Même foetus qu'en b. Coupe coronale du rein : 


hydronéphrose unilatérale (+); kystes sous- 


corticaux (—). d, e. Même foetus qu'en b. Évolution à 33 SA. Coupes longitudinale (d) et transversale (e) du rein. La dysplasie est globale avec de 
multiples kystes disséminés et un parenchyme rénal échogène sans différenciation corticomédullaire. 
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Fig. 14.15 Urétérohydronéphroses. a. 37 SA. Coupe longitudinale du rein (R). Celui-ci présente une dilatation pyélocalicielle importante. 
L'uretére (—) dilaté est également bien visible entre le rein et la région pelvienne. b. Uretére (*) très dilaté qui « protège » le rein (R); notons 
qu'il existe une hydronéphrose plus modérée. c. 34 SA. Urétérohydronéphrose bilatérale importante. DPC : dilatation pyélocalicielle ; 
U : uretéere; V : vessie. d. 26 SA. Urétérohydronéphrose polaire supérieure. Coupe longitudinale du rein. Il existe une hydronéphrose polaire 
supérieure (*) majeure, laminant le parenchyme rénal se prolongeant par un uretére dilaté (>). Le pôle inférieur du rein (R) est d'aspect 
habituel. 


les cavités pyélocalicielles présentent une dilatation 
relativement moins importante, fonction du grade 
du méga-uretère. Ceci peut expliquer que, malgré un 
méga-uretere important, le retentissement sur le rein 
et sa valeur fonctionnelle soit modeste, la dilatation 
urétérale jouant un rôle d'amortisseur protecteur du 
rein. Cette dilatation peut être limitée à l'uretère pel- 
vien, qui apparaît un peu large et tortueux (grade 1). 
À un stade de plus, la dilatation peut intéresser l'en- 
semble de la voie excrétrice avec un retentissement 
débutant sur les cavités pyélocalicielles (grade 2). 
Au-delà, on observe une dilatation de l'ensemble de 
la voie excrétrice, avec un uretère fortement dilaté et 
tortueux (grade 3). Plus rarement, la dilatation peut 
être majeure et franchir la ligne médiane, occupant 
une partie plus ou moins importante de la cavité 


abdominale. Le caractère tubuleux et l'association à 
une dilatation des cavités pyélocalicielles permettent 
de rattacher ces images liquidiennes abdominales à 
une uropathie. Le pronostic est en règle bon, en l'ab- 
sence de retentissement significatif sur la fonction 
rénale. La conduite à tenir est une simple surveillance 
anténatale puis postnatale afin de s'assurer dans un 
premier temps de l'absence d'aggravation puis de 
surveiller l'évolution ultérieure qui se fait volon- 
tiers vers l'amélioration spontanée. Dans les formes 
importantes, une évaluation du retentissement sur la 
fonction excrétrice est proposée (scintigraphie, uro- 
IRM fonctionnelle), car c'est principalement dans ces 
formes que l'on retrouve les indications chirurgicales 
(10 à 20 % des méga-uretères) ; 
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Fig. 14.16 Méga-uretéres. a. Volumineuse dilatation de l'uretère (=). Le rein (R) ne présente pas de dilatation pyélocalicielle. Le parenchyme 
rénal paraît ici un peu trop échogéne. b, c. Coupes de l'abdomen chez un même foetus : les méga-uretères sont volumineux et comblent 
toute la cavité abdominale. d. 36 SA. Large uretére (=) dont l'abouchement dans la vessie (V) ne peut être précisé sur ce plan de coupe. 
e. 34 SA. Coupe pelvienne basse et oblique vers le bas. La vessie (V) est entourée des artères ombilicales périvésicales. On distingue une image 
arrondie, anéchogène latérovésicale correspondant à la dilatation de l'uretère pelvien (=). Al : artère iliaque. f, g. Méga-uretére de grade 1. 
En f, coupe transversale au niveau des hiles rénaux. Dilatation pyélocalicielle bilatérale à prédominance droite, qui conduit à rechercher une 
dilatation urétérale. En g, même fœtus. Coupe du pelvis, transversale basse. On retrouve une dilatation des bas uretères pelviens (—) en 
arrière de la vessie (V). 


= l'urétérocèle (fig. 14.17) correspond à une dilatation traduit par une image kystique intravésicale, le plus souvent 


kystique de l'extrémité distale de l'uretère dans son trajet 
intravésical. Elle est assez fréquente (1 cas pour 500 nais- 
sances). Une prédominance féminine est notée en cas de 
duplication rénale qui est souvent associée; l'urétérocèle 
se situe habituellement sur l'uretère du pyélon supérieur 
en cas de duplication mais aussi sur un uretère normale- 
ment implanté (orthotopique), cette localisation étant plus 
volontiers observée chez le garçon. Elles peuvent être bila- 
térales dans 10 % des cas. En échographie, l'urétérocèle se 


annulaire, à paroi plus ou moins épaisse, pouvant varier de 
taille et être peu visible quand elle est collabée. Elle peut 
se prolaber dans le col vésical du fait de son volume ou de 
sa situation basse, pouvant gêner l'évacuation de la vessie, 
conduisant au maximum à une rétention vésicale et reten- 
tir sur l'uretère controlatéral (urétérocèle obstructive). La 
situation basse de l'extrémité distale de l'uretère peut faire 
évoquer la possibilité d'un abouchement ectopique : uré- 
térocèle et abouchement ectopique sont associés dans la 
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Fig. 14.17 Urétérocèles. a. Urétérocèle (+) faisant saillie dans le vessie (V). b. On note ici l'épaisseur (+) des parois de l'urétérocèle (+) intra- 
vésical (V). c. L'urétérocéle (>) est petite et pourrait être confondue avec la vessie (V) peu remplie. Le Doppler couleur permet de dégager les 
contours vésicaux et ainsi de visualiser l'image annulaire de l'urétérocèle. d. 30 SA. Urétérohydronéphrose bilatérale par urétérocéle obstructive. 
Coupe frontale postérieure, abdominopelvienne, un peu oblique vers l'avant au niveau pelvien. Dans la vessie (V), on retrouve une urétérocèle 
volumineuse (+) obstructive responsable d'une urétérohydronéphrose bilatérale. R : rein; U : uretére. 
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Urétérocèle 





Fig. 14.17 Suite. e à g. En e, la duplication de la voie excrétrice et du sinus du rein est bien visible sur une coupe sagittale avec une 
dilation pyélocalicielle supérieure (—), tandis que le pôle inférieur est habituel (P inf). En f, même foetus. Coupes transversales de l'abdo- 
men au niveau des hiles rénaux. Dilatation du territoire caliciel supérieur droit (p sup), alors que le pôle inférieur du rein (p inf) n'est 
pas dilaté. En g, Même foetus. On suit l'uretère du pôle supérieur du rein droit (ups) qui est bien visible sur le côté de la vessie (V). On 
recherche alors la présence dans la lumière vésicale d'une image kystique typique d'une urétérocèle (u), avec une dilation de l'uretère 
du pyélon supérieur. h, i. Urétérocèle orthotopique dont la taille varie au cours de l'examen (h), qui est responsable d'une dilatation des 
cavités pyélocalicielles. La dilatation de l'ensemble des calices (/) est en défaveur de l'habituelle urétérocèle sur duplication de la voie 
excrétrice. j. Schéma représentant l'abouchement de l'uretère supérieur sous la forme d'une urétérocèle intravésicale, dans un contexte 
de duplication rénale. 


moitié des cas à une duplication de la voie excrétrice qui le reflux vésico-urétéral (fig. 14.18) : bien qu'il ne 
doit être recherchée systématiquement (voir plus loin). s'agisse pas à proprement parler d'une malformation obs- 
L'urétérocèle ne doit pas être confondue avec un uretère tructive de la jonction urétérovésicale, mais plutôt d'une 


rétrovésical dilaté sur abouchement ectopique ; insuffisance du système antiretour lié à la longueur du 
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Fig. 14.18 Reflux vésico-uretéral. a. 39 SA. Assez grande vessie (V). Dilatation pyélique modérée de 8 mm à droite. b. 39 SA (suite). En cours 
d'examen accentuation de la dilatation du bassinet et des calices, visualisation de l'uretère. On note l'aspect des calices qui gardent encore une 
forme grossièrement triangulaire, avec un fond plat (>). c. 39 SA (suite). En fin d'examen, la dilatation des cavités intrarénales persiste mais le 
bassinet est hypotonique, avec toujours une forme normale pour les calices et un parenchyme de bonne épaisseur. d. Reflux en cystographie 


rétrograde chez le nouveau-né (autre dossier). 


trajet de l'uretère dans la paroi vésicale, le reflux vésico- 
urétéral se traduit, selon son importance, par une dilata- 
tion plus ou moins nette des cavités pyélocalicielles et/ 
ou de l'uretère, et constitue soit un diagnostic différentiel, 
soit une anomalie associée. Ce sont surtout les reflux de 
grade élevé qui sont diagnostiqués en échographie pré- 
natale avec une prédominance masculine. Des parois 
pyéliques un peu épaisses, la variabilité dans le temps 
de la taille du bassinet, la visualisation de l'uretère ou la 
majoration de la dilatation au cours d'une miction sont 
en faveur du reflux, mais le diagnostic est rarement fait 
en prénatal et d'utilité pratique incertaine dans les formes 
plus communes et peu sévères. En pratique, le diagnostic 
est souvent évoqué comme une étiologie possible pou- 
vant expliquer l'observation d'une dilatation des cavités 
pyélocalicielles. 

Certains reflux de haut grade et bilatéraux peuvent 
s'accompagner d'une grande vessie. En effet, en cas de 
reflux bilatéral important, la miction s'accompagne d'une 
évacuation de la vessie en partie vers la cavité amnio- 


tique et, pour le reste, dans les voies excrétrices, avec, à 
l'arrêt de la miction, un remplissage rapide de la vessie 
par «vidange » des uretères ce qui conduit à sa dilatation 
progressive. L'aspect échographique est celui d'une ves- 
sie de grande taille à paroi fine, mais habituellement sans 
récessus urétral comme dans l'obstacle sous-vésical. C'est 
dans ces formes qu'il peut être intéressant de rechercher 
une modification de l'échostructure du parenchyme rénal 
pouvant faire suspecter des signes de néphropathie due 
au reflux. 

Le diagnostic étiologique d'une dilatation pyélique et/ 
ou urétérale, difficile à affirmer en période anténatale, est 
en règle obtenu dans le bilan postnatal par la cystographie 
rétrograde effectuée quelques semaines après la naissance 
qui évaluera l'importance du reflux et permettra de distin- 
guer le méga-uretère primitif du méga-uretère secondaire 
à un reflux. La scintigraphie rénale appréciera, si besoin, le 
retentissement parenchymateux. 

Au total, si le diagnostic de dilatation de la voie excré- 
trice est relativement aisé, il n'est pas toujours possible de 


Chapitre 14. Pathologie de l'appareil génito-urinaire 701 


caractériser précisément une uropathie. Les deux malforma- 
tions de la voie excrétrice les plus fréquemment responsables 
d'une dilatation anténatale sont le syndrome de jonction et 
le reflux vésico-urétéral. 


Obstacle sous-vésical (valves de l'urètre) 


En cas d'urétérohydronéphrose, tout particulièrement 
dans une forme bilatérale, l'évaluation morphologique 
de la vessie est indispensable, compte tenu du pronostic 
réservé des urétérohydronéphroses dues a un obstacle 
sous-vésical, notamment les valves de l'urètre postérieur. 
Les autres anomalies seront plus spécifiquement abor- 
dées dans le paragraphe concernant la pathologie vési- 
cale (voir plus loin). 

Les valves de l'urètre postérieur (fig. 14.19i) sont une 
malformation qui ne concerne que les garcons, avec une fré- 
quence de 1 cas pour 6000 naissances. 

Ces valves de l'urètre postérieur représentent 10 % 
des uropathies obstructives prénatales et 70 % sont 
diagnostiquées par échographie, ce qui permet une prise 
en charge néonatale précoce. Elles correspondent a des 
replis valvulaires développés au pied du veru montanum 
entrainant un obstacle a la miction. Cela se traduit par 
une dilatation de l'urètre postérieur sus-jacent (récessus 
urétral) et une vessie de grande taille qui peut présen- 


ter des signes de «lutte » d'importance variable selon 
que l'obstacle est complet ou partiel (vidange possible), 
selon l'existence d'un reflux et selon l'ancienneté de la 
maladie. 

Une vessie de lutte se traduit par un épaississement 
pariétal secondaire à une hypertrophie musculaire du tri- 
gone et du dôme vésical. En cas de réplétion totale ou de 
vessie sous tension, la paroi vésicale étirée peut paraître 
fine : son épaisseur anormale ne devient visible qu'au cours 
d'une miction fœtale même partielle ou lorsque les reins ne 
sont plus fonctionnels (la vessie «s'asséchant » par manque 
d'urine). 

Les conséquences sur le haut appareil urinaire sont 
une dilatation des voies excrétrices, uni- ou bilatérale. 
Elle est liée soit à un reflux qui peut être bilatéral ou uni- 
latéral (dans ce dernier cas, la voie excrétrice refluante 
sert alors de vase d'expansion protégeant le rein contro- 
latéral), soit à un obstacle de la jonction urétérovésicale 
par épaississement de la paroi vésicale luttant contre 
l'obstacle. L'hyperpression est à l'origine des complica- 
tions : dysplasie rénale, rupture vésicale avec ascite uri- 
neuse (plutôt protectrice) ou, plus exceptionnellement, 
rupture calicielle avec épanchement périrénal (facteur 
de gravité, l'urinome témoignant de l'importance de l'hy- 
perpression), voire exceptionnellement ruptures vésicale 
et calicielle. 





Fig. 14.19 Valves de l'urètre postérieur. a. Grosse vessie et récessus sous-vésical (12 SA). Coupe sagittale de l'embryon. On retrouve une grosse 
vessie (*) avec sous celle-ci une dilatation oblongue correspondant à la dilatation de l'urètre sous-vésical (>) au-dessus d'un probable obstacle. À 
noter une quantité normale de liquide amniotique qui, à cet âge de grossesse, n'est que partiellement d'origine urinaire. b à c. Autre fœtus. En b, 
coupe frontale de la vessie (V). La hauteur importante (57 mm), sa forme oblongue et la présence de probables diverticules (—) traduisent une 
vessie de lutte. En c, coupe transversale passant par la vessie (V). L'épaisseur de la paroi vésicale délimitée en dehors par les artères ombilicales est 
excessive (3,4 mm). 
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Fig. 14.19 Suite. d à g. En d, 26 SA. Coupe frontale des reins. Urétérohydronéphrose bilatérale. La hauteur des reins (R) est augmentée surtout 
pour le rein gauche (2 : 36 mm); la dilatation des cavités pyéliques et calicielles est importante avec un parenchyme rénal visible mais dont la struc- 
ture est impossible a préciser sur ces clichés. On note que le parenchyme du plus grand rein n'est pas hyperéchogéne. L'uretére (—) correspondant 
au rein droit est dilaté. L'uretére gauche est également dilaté (non visible sur ces clichés).En e, grosse vessie (+) avec récessus caractéristique (—) des 
valves de l'urètre postérieur chez un garçon (21 SA). En f, chez le même foetus, 1 semaine plus tard, la vessie (+) est beaucoup plus petite, ses parois 
sont épaisses (mesure 1 : 4 mm) et il existe une ascite (A). La vessie fragilisée s'est rompue. En g, il existe une hydronéphrose (R) modérée avec une 
échostructure du parenchyme paraissant normale. h. 19 SA. Coupe frontale abdomino-pelvienne retrouvant une volumineuse vessie (V) avec un 
récessus sous-vésical (+). Latéralement, on distingue un uretére (=). i. Aspect foetopathologique montrant le retentissement des valves de l'urètre 
postérieur sur l'appareil urinaire : vessie (V) à paroi épaisse, dilatation urétérale bilatérale (U) et petits reins dysplasiques (R). 


Source : fig. 14.19 de L. Devisme. 


Par ailleurs, les valves entraînent des degrés variables de 
sténose, l'obstacle étant plus ou moins marqué. Les valves 
completes sont accessibles au diagnostic dès le 1‘ trimestre 
et entraînent un anamnios quasi total dès 18 à 20 semaines 
d'aménorrhée (SA). Les valves partielles ou incomplètes 
ont une sémiologie plus larvée : installation progressive de 
la mégavessie, dilatations urétérales puis pyélocalicielles, 
et enfin diminution de la quantité de liquide amniotique 
jusqu'à l'anamnios. Mais la sémiologie peut être plus trom- 
peuse avec simplement une vessie se vidant mal chez un gar- 
çon, une urétérohydronéphrose modérée uni- ou bilatérale, 
une quantité de liquide amniotique à peine diminuée : tous 
ces petits signes doivent évoquer les valves de l'urètre posté- 
rieur jusqu à preuve du contraire et la surveillance doit donc 
être poursuivie avec toujours cette hypothèse diagnostique 
chez les fœtus de sexe masculin. 

Le diagnostic échographique (fig.14.19a à g et voir aussi 
chapitre 13, Dilatation vésicale pathologique) repose sur : 

une vessie de grande taille (hauteur supérieure au nombre 

de SA + 12 mm), à paroi épaisse et irrégulière quand 
elle n'est pas sous tension excessive, ou fine et régu- 
lière quand, à l'opposé, elle est sous tension importante, 


remontant plus ou moins haut dans la cavité abdominale 

dont elle peut occuper une large partie; 

la recherche du sexe fœtal puisque seuls les fœtus mascu- 

lins sont touchés; 

la mise en évidence de la dilatation de l'urètre postérieur 

sur un plan de coupe sagittal ou frontal, qui se traduit par 

une image liquidienne conique s'ouvrant dans la vessie, 
formant le récessus urétral; 

une urétérohydronéphrose uni- ou bilatérale et volon- 

tiers asymétrique ; 

des signes d'extravasation urinaire à type d'ascite urinaire 

ou d'urinome pararénal (croissant anéchogène entourant 

partiellement le rein dont l'échogénicité paraît augmen- 
tée, revoir fig.14.13); 

un oligoamnios ou un anamnios (conséquence qui peut 

être le signe d'appel). 

Les conséquences sur le rein font tout le pronostic de 
cette anomalie. En effet, l'hyperpression liée à l'obstacle se 
répercute sur le rein, en particulier lorsqu'il existe un reflux. 
L'augmentation de l'échogénicité du parenchyme rénal est 
en faveur d'une mégavessie d'origine obstructive et constitue 
un facteur de mauvais pronostic, de même que la mise en 
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Encadré 14.1 Facteurs de mauvais pronostic 
des valves de l'urètre postérieur 


= Oligoamnios d'apparition précoce 
= Signes échographiques évocateurs avant 24 SA 
= Reins échogènes + kystes 
= Urinome périrénal 
= Fonction rénale altérée : 
— Sodium urinaire > 100 mEg/L 
— 62-microglobuline urinaire > 2 mg/L 
— B2-microglobuline sérique > 5 mg/L 


évidence de microkystes au sein du parenchyme rénal sug- 
gérant une dysplasie secondaire. Le pronostic (encadré 14.1) 
est d'autant plus réservé que : le diagnostic est précoce (avant 
24 SA); la dilatation est importante; les reins présentent des 
signes de dysplasie; le liquide amniotique est peu abondant. 
Dans cette optique, il a été proposé d'évaluer dès la période 
anténatale la fonction rénale, même si son appréciation 
demeure difficile et ne permet pas toujours de préjuger à 
long terme de l'évolution de la fonction rénale, qui est altérée 
dans la moitié des cas à l'âge de 20 ans avec une insuffisance 
rénale terminale dans 38 % des cas selon G.M. Smith. 
L'évaluation du retentissement sur la fonction rénale 
peut être obtenue par deux types de prélèvements, le sang 
foetal et l'urine fœtale : 
= dans le sang foetal (dont il faut vérifier la pureté, notam- 
ment l'absence de contamination par le sang maternel 
ou par du liquide amniotique) un seul paramètre est 
actuellement utilisé, la 82-microglobuline, reflet de la 
filtration glomérulaire, dont le dosage normal, indépen- 
dant de l'âge gestationnel doit être inférieur à 4 mg/L. 
Une valeur supérieure à 5 mg/L permettrait de prévoir 
un taux de créatinine supérieur à 50 pmol/L avec une 
sensibilité de 66 % et une spécificité de 100 % selon 
M. Dommergues. Au-delà de 6 mg/L, le risque d'insuffi- 
sance rénale terminale est probable avec une sensibilité 
et une spécificité de 81 % pour F. Muller. Cette éva- 
luation doit également mettre en perspective le risque 
inhérent a la ponction de sang fœtal ; 
= dans l'urine fœtale ponctionnée au niveau de la vessie et/ 
ou sur le bassinet le moins dilaté, l'altération de la fonc- 
tion rénale se traduit par un défaut de concentration des 
urines, qui conduit a une élévation du sodium (normal 
si < 50 mEq/L) et de la B2-microglobuline (normale si 
< 2 mg/L). L'interprétation des résultats, qui dépendent 
de l'âge gestationnel, doit demeurer prudente et la réali- 
sation d'au moins deux prélèvements à quelques jours 
d'intervalle est souhaitable. Une natriurèse supérieure 
à 75-80 mEq/L est un signe d'atteinte sévère de la fonction 
rénale, avec un risque de mort périnatale quand le taux 
est supérieur à 100 mEq/L. La natriurèse n'est cependant 
pas un bon indicateur de la fonction rénale future que l'on 
évalue mieux sur le dosage de la B2-microglobuline : un 
taux supérieur a 4 mg/L évoque une altération de la fonc- 
tion rénale, cette dernière devient sévère quand le taux est 
supérieur a 12 mg/L. Il est également possible de doser 
la cystatine C dans les urines foetales. Un taux supérieur 
a 1 mg/L est un indicateur d'insuffisance rénale terminale. 
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On profitera de la ponction pour prélever du liquide 
amniotique : son étude biochimique n'a pas d'intérêt pour 
apprécier la fonction rénale mais permet une étude chromo- 
somique et le dosage des enzymes digestives à la recherche 
d'une éventuelle fistule urodigestive. 

L'évaluation du pronostic dépend aussi de la recherche 
d'autres malformations, notamment cardiaques et digestives 
pouvant orienter vers une association VACTERL. 

Les diagnostics différentiels sont le reflux vésico-urétéro- 
rénal de haut grade avec mégavessie, l'atrésie urétrale, le 
prune belly syndrome, le syndrome mégavessie-microcôlon, 
plus fréquent chez la fille, une urétérocèle prolabée dans le 
col vésical. Chez une fille, un tableau identique fera recher- 
cher une malformation urogénitale complexe ou un syn- 
drome de régression caudale. Ces différentes pathologies 
sont traitées plus loin. 


Duplications de la voie excrétrice urinaire 


Les duplications de l'appareil urinaire font partie des mal- 
formations urinaires les plus fréquentes (1 cas pour 125 lors 
de séries autopsiques) et n'ont pas toujours de conséquence 
pathologique. Elles sont secondaires à une duplication pré- 
maturée du bourgeon urétéral. 


Duplication pathogène des voies excrétrices 
urinaires 


Dans les duplications pathogènes, le dédoublement des 
uretères est complet (duplicité urétérale) : l'uretère du pôle 
supérieur est celui qui s'abouche le plus bas dans la vessie et 
l'uretère du pôle inférieur celui qui s'abouche le plus haut 
(loi de Weigert et Meyer). Le rein est plus grand que la nor- 
male avec parfois une incisure médiane correspondant au 
parenchyme de chacune des cavités. En cas de complica- 
tions, les pathologies du pôle supérieur et du pôle inférieur 
sont le plus souvent différentes. 

L'orifice urétéral du pôle supérieur, bas situé (trigone, col 
vésical ou urètre suprasphinctérien), peut être responsable 
d'un méga-uretère obstructif. Il est souvent associé à une 
image d'urétérocèle intravésicale correspondant à la hernie 
intravésicale de la portion sous-muqueuse dilatée de l'ure- 
tère. La dysplasie parenchymateuse du pôle supérieur du 
rein est d'autant plus marquée que l'insertion urétérale est 
basse ou ectopique. Cette dysplasie peut prendre un aspect 
multikystique ou être atrophique et alors difficile à mettre 
en évidence en échographie. 

En ce qui concerne le pôle inférieur, l'orifice urétéral vési- 
cal est orthotopique en position haute dans la vessie avec un 
trajet intramural qui favorise la survenue d'un reflux. Une 
association avec un syndrome de jonction pyélo-urétérale 
est également possible. 

En échographie (fig.14.20), la reconnaissance d'une 
duplication repose souvent sur la mise en évidence d'une 
différence de dilatation calicielle entre le pyélon supérieur 
et le pyélon inférieur souvent moins dilaté, mais aussi sur 
la visualisation d'une bande de parenchyme rénal séparant 
les deux pyélons, vus sur un même plan de coupe et sur 
l'individualisation de deux uretères. Dans ce cas, il faut 
étudier attentivement la vessie, notamment en réplétion, 
à la recherche d'une urétérocèle se traduisant par une 
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Fig. 14.20 Duplications rénales. a. Sur la coupe longitudinale du rein, on note que le rein présente une duplication suspectée devant un pont de 
parenchyme (—) séparant le pyélon supérieur (ps) du pyélon inférieur (pi). u : uretère. b. 36 SA. Coupe longitudinale du rein montrant une hydro- 
néphrose polaire supérieure (*) et un aspect habituel du pôle inférieur, sans dilatation des cavités excrétrices et avec une bonne différenciation 
corticomédullaire (+). c. 29 SA. Coupes frontales des reins. Urétérohydronéphrose polaire supérieure. Le parenchyme rénal du pôle supérieur ne 
présente pas de modification inquiétante. La dilatation pyélique (PS) se poursuit par une dilatation urétérale (U) que l'on doit suivre jusque dans la 
vessie à la recherche d'une éventuelle urétérocéle. Au niveau du pôle inférieur du rein, on retrouve aussi une discrète dilatation pyélique (PI) avec un 
parenchyme normal. d. 32 SA. Coupe frontale du rein dont la longueur est augmentée (49 mm). Le pôle supérieur (PS) est porteur d'une urétérohy- 
dronéphrose sous tension (+), car les grands calices sont « émoussés ». Sur ce cliché, on distingue une double section de l'uretère dilaté (=). Le pôle 
inférieur (Pl) est d'aspect habituel avec des cavités excrétrices visibles mais non dilatées et l'existence d'une bonne différenciation corticomédullaire. 
e. Duplication rénale avec hydronéphrose du pyélon supérieur. L'aspect hydronéphrotique du pyélon supérieur (+) rend plus difficile l'étude du 
pyélon inférieur (>) a 25 SA. La discordance de taille des pyélons évoque la possibilté d'un syndrome de jonction pyélo-uretérale localisé sur le 
pyélon supérieur. E : estomac; F : foie; P : poumon. 
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dilatation intramurale de l'uretére terminal, séparée de la 
vessie par une ligne échogène, habituellement fine, sou- 
vent contractile (voir fig. 14.17), ou chercher un abou- 
chement ectopique de l'uretère (fig. 14.21) (col vésical, 
urètre, voies séminales chez le garçon; col vésical, urètre, 
vagin, utérus chez la fille). L'uretère se terminant par 
l'urétérocèle peut être dilaté et, sur le pyélon supérieur, on 
peut retrouver une hydronéphrose ou, en cas d'obstacle 
précoce et complet, un aspect de dysplasie kystique ou 
multikystique. 

L'urétérocèle est une anomalie fréquente (1 cas 
pour 500 naissances, plus souvent chez la fille) généra- 
lement associée à une duplication. Elle peut être intravé- 
sicale, plutôt de petite taille sans retentissement majeur 
sur le pyélon supérieur, ou extravésicale (bilatérale dans 
10 % des cas) souvent de grand volume, à paroi épaisse, 
pouvant combler en partie la vessie. Le Doppler couleur 
permet d'individualiser ce qui correspond à la paroi vési- 
cale délimitée par les artères ombilicales périvésicales. 
Elle peut s'enclaver dans le col vésical et entraîner une 
dilatation de tout l'arbre urinaire ou obstruer le méat 
de l'uretère inférieur du même côté ou celui de l'uretère 
controlatéral. Le traitement consiste dans la majorité des 
cas en une résection endoscopique rapide en cas d'urété- 
rocèle intravésicale. 

En cas de dilatation sur le seul pyélon supérieur, la dis- 
cussion diagnostique est celle d'une image kystique du pôle 
supérieur du rein : hydrocalice, kyste rénal (rare en période 
anténatale) ou image liquidienne extrarénale (hématome 
kystisé ou kyste de la surrénale, séquestration extralobaire). 
La mise en évidence d'une dilatation urétérale sous-jacente 
ou d'une urétérocèle intravésicale est en faveur d'une image 
d'origine rénale. 


Duplication urétérale non compliquée 


Dans ces formes de duplication, il peut s'agir de duplica- 
tions partielles où les deux uretères (bifidité urétérale) se 
rejoignent à un niveau variable formant un uretère unique 
s'abouchant dans la vessie ou de forme complète avec un 
dédoublement des uretères dont l'abouchement vésical est 
très proche, sans conséquence pathologique. Le diagnostic 
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peut être suspecté en anténatal devant un rein un peu aug- 
menté de taille avec un pont parenchymateux séparant les 
deux pyélons. 


Pathologies du parenchyme rénal 


La visualisation des reins est possible dès 2 mois et demi 
(voir fig. 4.19) dans de bonnes conditions d'examen, mais à 
cette période, le parenchyme est échogène et à l'exception de 
pathologies caricaturales (exemple du syndrome de Meckel- 
Gruber), il ne sera pas possible de suspecter une anomalie 
parenchymateuse. 

L'étude est systématique lors de l'examen morpholo- 
gique du 5° mois (voir fig.6.102 à 104), en rappelant que la 
différenciation corticomédullaire commence à être visible 
à 18 SA, avec une corticale dont l'échogénicité est proche 
de celle du foie ou de la rate et avec une médullaire hypo- 
échogène. Néanmoins, le cortex rénal est parfois relative- 
ment échogène chez certains foetus normaux, notamment 
au 2° trimestre, mais les reins sont de taille normale, la diffé- 
renciation corticomédullaire est conservée et la quantité de 
liquide amniotique est habituelle. Cet aspect tend à s'estom- 
per avec le temps pour se normaliser au 3° trimestre. 

Nous abordons ici les anomalies de l'échostructure du 
parenchyme rénal qui peuvent être sporadiques primitives 
ou secondaires à une obstruction, ou être d'origine géné- 
tique et/ou syndromique. 


Dysplasies rénales et pathologie 
obstructive 

Elles correspondent à des altérations du parenchyme rénal 
secondaires à une obstruction sévère qui peut se traduire, 
en l'absence de connexion du bourgeon urétéral avec le blas- 
tème rénal, en une dysplasie multikystique ou, dans les uro- 
pathies sévères, en une dysplasie rénale obstructive. 


Dysplasie rénale multikystique 


On classe cette pathologie parmi les anomalies des voies 
excrétrices car elle résulte de l'apparition très précoce d'un 
obstacle au cours du développement, conduisant à une 


a 
ds UlPELeTe 


k ee mp = m 7. Tr. a 
abouchement ectopigue 
] 





Fig. 14.21 Abouchement ectopique de l'uretère. a, b. 26 SA. Coupes frontales du pelvis, au niveau vésical (a) et rétrovésical (b). En a, on 
retrouve sous et à distance de la vessie une structure arrondie, animée de péristaltisme correspondant a l'uretère pelvien (=). En b, cet uretère (=) 
dilaté et tortueux se prolonge vers le bas et ne semble pas s'aboucher dans la vessie. Il s'agit d'une implantation de l'uretère dans le vagin. 
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Fig. 14.21 Suite. c. L'uretére dilaté (UPS) descend en arriére de la vessie (V) déformant ses contours (<), ce qui ne doit pas étre confondu avec une 
urétérocéle. UPS : uretére du pyélon supérieur. d, e. Même foetus qu'en c. L'uretére dilaté (*) est retrouvé en position latérovésicale sur les coupes 
transversales (d) a hauteur de la symphyse pubienne (SP —) et sur les coupes coronales (e), sous- et retrovésical faisant suspecter un abouchement 
ectopique chez ce foetus de sexe féminin. V : vessie. f. Même foetus qu'en c. Coupe transversale haute de l'abdomen. Aspect dysplasique du pôle 
supérieur du rein (R) en amont de l'abouchement ectopique de l'uretère du pyélon supérieur. g a i. Même foetus qu'en c. L'IRM confirme l'abou- 
chement ectopique vaginal avec une dilatation de l'uretère d'amont et un aspect kystique du pyélon supérieur. Vues sagittale (g), coronale (h) et 
transversale (ñ. 
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dilatation kystique des tubules et à la formation de kystes. 
La dysplasie multikystique - ou «rein polykystique » - peut 
résulter d'une atrésie pyélo-urétérale ou s'observer en asso- 
ciation avec des abouchements ectopiques de la voie excré- 
trice dans le col vésical, voire l'urètre, les voies séminales ou 
le vagin, avec ou sans urétérocèle. Une atteinte segmentaire 
(pyélon supérieur) est possible en cas de duplication de la 
voie excrétrice. On en rapproche la forme extrême d'une 
dysplasie obstructive, liée à une atrésie du tiers proximal 
de la voie excrétrice, pouvant alors s'accompagner d'une 
hydronéphrose avec un bassinet rudimentaire et un paren- 
chyme rénal échogène, parfois siège de petits kystes. Plus 
rarement et généralement dans les formes bilatérales, il peut 
s'agir d'une dysplasie constitutionnelle sévère et non d'une 
uropathie obstructive. 

Fréquente (1 cas pour 4000 naissances) et sporadique, la 
dysplasie multikystique, en général unilatérale (fig. 14.22), 
est souvent découverte au cours de l'échographie du 2° tri- 
mestre. Elle se traduit par des kystes de différentes tailles, 
d'un à plusieurs centimètres, anéchogènes, en nombre 
variable (en général multiple, parfois apparemment unique), 
non communiquant entre eux, répartis anarchiquement au 
sein du rein dont les contours sont bosselés et le volume 
souvent important. Le parenchyme rénal résiduel central est 
échogène sans différenciation corticomédullaire. Le Doppler 
couleur note une vascularisation rénale quasi absente. La 
dysplasie multikystique unilatérale s'accompagne d'une 
hypertrophie compensatrice rénale controlatérale précoce. 
La vessie et la quantité de liquide amniotique sont d'aspect 
habituel. Une anomalie échographique de la voie excrétrice 
controlatérale doit être recherchée, car elle est présente dans 
près de la moitié des cas, notamment reflux vésico-urétéral, 
plus rarement uropathie obstructive au niveau de la jonc- 
tion urétérale ou de la jonction urétérovésicale (urétérocèle, 
ectopie urétérale). Des malformations génitales internes à 
type de kyste des vésicules séminales ou de malformations 
utérines sont fréquemment associées mais en général non 
visibles en échographie anténatale. De même, des anomalies 
extrarénales (cardiaques, système nerveux, appareil digestif, 
fente labiopalatine, membres...) sont retrouvées dans 15 % 
des cas, justifiant alors la réalisation d'un caryotype feetal. 
Si le rein controlatéral est de petit volume ou hyperécho- 
gène ou s'il existe une anomalie des organes génitaux, il faut 
rechercher une mutation du gène TCF2 (voir plus loin). 

Une dysplasie multikystique peut être observée sur le 
pyélon supérieur d'une duplication (fig. 14.22f), se tradui- 
sant par un kyste uniloculaire ou plusieurs images kystiques 
sus-rénales dont le volume peut rendre difficile l'individua- 
lisation du pyélon inférieur. 

Les formes bilatérales se traduisent par de grands reins, 
tôt dans la grossesse puis diminuant de taille pour progres- 
sivement s'atrophier. Les reins sont porteurs de multiples 
kystes (généralement petits) à répartition plutôt périphé- 
rique. La vessie n'est jamais vue et on retrouve un oligoam- 
nios sévère précoce, évoluant vers l'anamnios (fig. 14.23). 
Les malformations associées, parfois génétiques, sont fré- 
quentes. Cette pathologie rénale bilatérale rend recevable 
une interruption de grossesse demandée par les parents. 

L'évolution de la dysplasie multikystique unilatérale est 
variable. In utero, une augmentation de la taille et du nombre 
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de kystes est en général observée au cours du 2° trimestre. 
Au 3° trimestre, l'évolution peut être rapprochée de celle des 
enfants : régression dans 70 % des cas avec disparition dans 
la moitié des cas, stabilité dans 10 % des cas et augmentation 
dans 20 % des cas (Rottenberg). Si le volume du kyste devient 
important, il peut être responsable de compression de la paroi 
abdominale, de compression diaphragmatique ou gastrique 
(hydramnios), voire de dystocie lors de l'accouchement, ce 
qui peut nécessiter une césarienne ou la proposition d'une 
ponction ante-partum des plus gros kystes pour diminuer le 
volume du rein multikystique et permettre ainsi un accou- 
chement normal. (voir fig.19.7) L'hypertrophie compensa- 
trice du rein non dysplasique peut s'observer dès la période 
intra-utérine. Ce mécanisme de compensation qui se pour- 
suit à l'âge pédiatrique est un facteur de meilleur pronostic 
pédiatrique. Après la naissance, le rein multikystique involue 
dans la majorité des cas et la chirurgie d'exérèse n'est habi- 
tuellement pas nécessaire à l'exception d'un très volumineux 
rein multikystique, généralement situé à gauche comprimant 
l'estomac et entraînant des difficultés d'alimentation. Lors du 
suivi pédiatrique de l'hypertrophie compensatrice du rein 
sain, l'identification du rein dysplasique peut devenir de plus 
en plus difficile, voire impossible. 


Dysplasie rénale obstructive 


Elle correspond à des altérations du parenchyme rénal secon- 
daires à une obstruction sévère, associant des kystes, volon- 
tiers sous-corticaux, et une fibrose. Le diagnostic repose sur 
l'individualisation de petits kystes, mais souvent insuffisam- 
ment développés pour être visibles et sur l'augmentation de 
l'échogénicité du cortex rénal (fig. 14.14 et 14.24). Ces signes 
de dysplasie permettent de juger de la sévérité de l'obstacle : 
la visualisation de kystes corticaux et/ou médullaires est de 
mauvais pronostic mais d'observation moins fréquente que 
l'hyperéchogénicité corticale, moins spécifique. L'utilisation 
d'une sonde de haute fréquence améliore sensiblement l'étude 
du parenchyme rénal. 


Anomalies du parenchyme rénal 


Les anomalies de l'échostructure du parenchyme rénal avec 
ou sans kystes peuvent être associées à de nombreuses patho- 
logies malformatives ou géniques ou entrer dans le cadre 
des ciliopathies (tableaux 14.3 et 14.4). Elles comprennent 
les pathologies d'origine génétique familiale (polykystoses 
rénales autosomiques récessive ou dominante, maladies 
glomérulokystiques, dysplasie médullaire kystique, néphro- 
nophtise) ou syndromique (syndromes de Meckel-Gruber, 
de Bardet-Biedl, de Joubert, de Zellweger; dysplasie thora- 
cique asphyxiante de Jeune) et les pathologies sporadiques 
(kyste simple du rein) ou acquises. 

La sémiologie échographique est variée incluant les 
aspects typiques et des variantes trompeuses. L'orienta- 
tion diagnostique s'appuie sur la conjonction de plusieurs 
éléments : l'enquête familiale, l'évaluation de la biométrie 
rénale, la recherche de kystes, la quantité de liquide amnio- 
tique et la présence d'anomalies associées. On recherchera 
notamment une macrosomie, une viscéromégalie, une 
atteinte faciale, une anomalie du systeme nerveux central, 
du squelette et des extrémités qui pourraient contribuer a 
orienter le diagnostic. 
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Fig. 14.22 Dysplasie rénale multikystique unilatérale. a. 24 SA. La hauteur du rein (52 mm) est importante. La différenciation corticomédul- 
laire (+) est absente. Dans le parenchyme rénal, on note de nombreux kystes (+) de volume variable. Le rein controlatéral (non visible sur ce cliché) 
est d'aspect habituel. b, c. 29 SA. En b, coupe transversale de l'abdomen foetal, dos en haut passant par les hiles rénaux. Le rein droit (à gauche 
du cliché) est de volume identique au rein controlatéral, mais il est dysplasique avec un gros kyste (+) sur le bord externe et des kystes plus petits 
vers le bord interne. On distingue sur le rein gauche (à droite du cliché) une discrète dilatation pyélique (=). En c, coupe frontale du rein gauche 
confirmant son caractère dysplasique avec de multiples kystes de volume inégal. La différenciation corticomédullaire est absente et il n'existe pas 
de «spots » vasculaires au Doppler. d. 28 SA et 4 jours. Coupe frontale postérieure abdominopelvienne. On distingue un volumineux rein multikys- 
tique de 75 mm de hauteur (1) descendant dans le pelvis, dépassant largement la ligne médiane représentée par l'aorte abdominale haute (Ao). 
Le rein controlatéral, normal n'est pas visible sur ce cliché. Int : intestin. e. 26 SA. Coupe transversale de l'abdomen fcetal, dos antérieur. Le 
rein gauche (à droite sur le cliché) est volumineux (axe antéropostérieur mesuré à 85 mm), déformé par de multiples kystes dont deux de grand 
volume (+). Le bord interne dépasse la ligne médiane. Le rein opposé est porteur d'une discrète dilatation pyélique (—). V : vertébre. 
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Fig. 14.22 Suite. f. 32 SA. Duplication rénale. Le pôle supérieur du rein (—) est porteur d'une dysplasie multikystique alors que le pôle infé- 
rieur (Pl) présente un aspect habituel avec une bonne différenciation corticomédullaire et l'absence de dilatation pyélique. E : estomac. g. Aspect 
fætopathologique d'une dysplasie rénale multikystique (—) sur rein unique. Source : fig. 14.229 de L. Devisme. 





Fig. 14.23 Dysplasie rénale multikystique bilatérale. a, b. 21 SA. En a, coupe transversale haute de l'abdomen, dos postérieur : reins (R) 
volumineux avec présence de multiples petits kystes disséminés dans l'ensemble du parenchyme rénal. En b, coupe parasagittale droite passant par 
le rein qui occupe tout le flanc droit et refoule vers le haut le foie (F). Il s'agit d'un syndrome de Meckel-Gruber. c. 22 SA. Coupe longitudinale du 
rein. Grand rein mesurant 39 mm de longueur (1). La différenciation corticomédullaire est absente, le parenchyme rénal échogène est porteur de 
multiples kystes de petit volume plutôt périphériques qui ne communiquent pas entre eux. Le rein controlatéral présente le même aspect et il existe 
un anamnios. d, e. En d, coupe transversale, de chaque côté de la vertébre (V), on individualise les deux reins (+) qui sont augmentés de volume. 
Le parenchyme est échogène sans différenciation corticomédullaire. De nombreux petits kystes sont visibles en périphérie. Il existe un anamnios. 
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Fig. 14.23 Suite. En e, coupe longitudinale d'un des reins. Même aspect de gros rein, échogène avec de petits kystes corticaux (—). f. Aspect 
fætopathologique. Source : fig. 14.23f de L. Devisme. 








Fig. 14.24 Dysplasie rénale obstructive. a, b. Dysplasie rénale : complication de valves de l'urètre postérieur. Coupe sagittale des deux reins. 
Les cavités excrétrices sont modérément dilatées. Le parenchyme rénal est épais et échogène et la différenciation corticomédullaire est absente. Il 
existe également quelques petits kystes (—) bien visibles en b. c. 28 SA. Etude avec une sonde haute fréquence. Coupe sagittale du rein qui est 


dysplasique : absence de différenciation corticomédullaire (+), parenchyme épais, petits kystes périphériques (=). La dilatation pyélique centrale (P) 
permet de suspecter une origine obstructive à cette dysplasie. 
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Tableau 14.3 Reins à prédominance 
hyperéchogène. 


Pathologie ou 


syndrome 


Polykystose rénale 


récessive 


Polykystose rénale 


dominante 


Thrombose de la 


veine rénale 


Anomalie du gène 


TCF2/HNF1£ 


Dysplasie 


glomérulokystique 


Syndrome 
néphrotique 
congénital 


Syndrome 
de Beckwith- 
Wiedemann 


Syndrome de 
Perlman 


Syndrome de 
Bardet-Biedl 


Infection a 


cytomégalovirus 


Dysplasie rénale 


obstructive 


Médicaments 
(anti- 


inflammatoires) 


Signes échographiques 


Gros reins (+ 4 à 15 DS), échogènes; DCM : 
absente ou inversée; pas de malformation 
associée 


Néphromégalie modérée; trop belle DCM et 
parfois kystes corticaux; pas de malformation 
associée 


Néphromégalie modérée unilatérale; perte 
localisée de la DCM, centrale, souvent 
unilatérale; absence de flux veineux au 
Doppler 


Reins de volume normal ou légèrement 
augmenté; hyperéchogénicité avec 
microkystes corticaux; DCM le plus souvent 
conservée 


Reins hyperéchogènes de volume normal 
ou légèrement augmentés; kystes corticaux 
proches de la capsule 


Reins de volume normal ou légèrement 
augmenté; DCM altérée, anarchique et 
asymétrique, hyperéchogénicité médullaire, 
corticale épaissie; gros placenta et excès 

le liquide amniotique; augmentation du 
taux d'alpha-foetoprotéine amniotique 

ou dans le sang maternel; prédominance 
finlandaise; rares associations 
polymalformatives 


Néphromégalie hyperéchogène; 
DCM conservée; macroglossie, 
hépatosplénomégalie, omphalocele, 
macrosomie 


Néphromégalie hyperéchogène; 

DCM conservée; macrosomie, 
hépatosplénomégalie, ascite; micrognathie, 
dépression de l'ensellure nasale; hydramnios 


Néphromégalie modérée, asymétrique; 
petits kystes rénaux médullaires; DCM plus 
ou moins altérée, parfois dédifférenciation 
CM; polydactylie postaxiale; 
hypogénitalisme; liquide amniotique normal 
ou augmenté; signe clinique constant : 
rétinite pigmentaire 

Néphromégalie modérée hyperéchogène; 
DCM conservée; microcéphalie; calcifications 
cérébrales, hépatiques 


Petit rein échogène avec microkystes 
corticaux en couronne; DCM absente 


Reins de taille normale avec parenchyme trop 
«brillant » 


CM : corticomédullaire; DCM : différenciation corticomédullaire. 


Un caryotype avec analyse chromosomique sur puce 
à ADN (ACPA) est également indiqué afin d'éliminer 
une anomalie chromosomique (fig. 14.25), notamment la 


trisomie 13. 


Tableau 14.4 Syndromes associant une pathologie 


kystique rénale. 


Syndrome 


Syndrome de 


Meckel-Gruber 


Syndrome de 
Bardet-Biedl 


Trisomie 13 


Syndrome de 


Jeune (dysplasie 


thoracique 
asphyxiante) 


Syndrome de 
Zellweger 


Syndrome de 


Simpson-Golabi- 


Behmel 


Sclérose 
tubéreuse de 
Bourneville 


Anomalie du 
gene TCF2/ 
HNF1B 


Syndrome de 
Kallmann-de 
Morsier 


Syndrome de 


Walker-Warburg 


Syndrome de 
Smith-Lemli- 
Opitz 


Signes échographiques (et cliniques) 
principaux 


Gros reins polykystiques précoces; 
encephalocele occipitale; polydactylie 
postaxiale; oligoanamnios; dysplasie des voies 
biliaires et kystes hépatiques 


Néphromégalie modérée, asymétrique; petits 
kystes rénaux médullaires; DCM plus ou 

moins altérée, parfois dédifférenciation CM; 
polydactylie postaxiale; hypogénitalisme; 
liquide amniotique normal ou augmenté; signe 
clinique constant : rétinite pigmentaire 


Néphromégalie hyperéchogène, dysplasie 
multikystique; microcéphalie; holoprosencéphalie 
et dysmorphie faciale; cardiopathie; hernie 
diaphragmatique; omphalocèle; RCIU 


Néphromégalie avec hyperéchogénicité, DCM 
altérée et kystes sous-corticaux; anomalies du 
bassin; côtes courtes (thorax long et étroit), 
micromélie modérée proximale 


Kystes du cortex rénal; corps calleux dysplasique, 
pachygyrie, hétérotopies; dysmorphie faciale; 
calcifications épiphysaires; fibrose hépatique; 
anomalie du métabolisme des peroxydomes; 
altération grave du système nerveux central, de 
la fonction hépatique et de la vision 


Néphromégalie kystique ou hydronéphrotique; 
récessif lié à l'X; macrosomie, cardiopathie, 
fente palatine, polydactylie, anomalies 
squelettiques, tumeurs embryonnaires; 
déficience intellectuelle rare 


Reins de volume normal, petits kystes rénaux; 
rhabdomyomes cardiaques, tubers cérébraux; 
épilepsie, retard mental 


Reins de volume normal ou légèrement 
augmenté; hyperéchogénicité avec microkystes 
corticaux; DCM le plus souvent conservée; 
pronostic à distance fonction du degré 
d'insuffisance rénale et d'anomalies associées : 
pancréatique et hépatique 


Dysplasie multikystique, agénésie 
rénale unilatérale ou hypoplasie rénale; 
hypogonadisme hypogonadotrope; anosmie 


Dysplasie multikystique; dystrophie musculaire 
congénitale; lissencéphalie, hydrocéphalie, 
anomalie de la fosse cérébrale postérieure; 
mortalité dans les 3 ans 


Dysplasie rénale; dysmorphie craniofaciale, 
retard de croissance avec microcéphalie, 
polydactylie postaxiale, syndactylie, ambiguïté 
sexuelle, cardiopathie; retard psychomoteur 


CM : corticomédullaire; DCM : différenciation corticomédullaire ; RCIU : retard 


de croissance intra-utérin. 


Maladies kystiques rénales à transmission 


génétique 
On y retrouve les ciliopathies (pathologie liée au dysfonc- 
tionnement des cils ou microtubules de l'épithélium tubaire), 
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Fig. 14.25 Reins hyperéchogènes - anomalie chromosomique. 
Coupes longitudinale (a) et transversale (b) passant par les reins qui 
sont hyperéchogénes (—) sans différenciation corticomédullaire. Il 
existe une dilatation pyélique bilatérale. Ce fœtus est porteur égale- 
ment d'une hypoplasie vermienne et d'une fente labiale dans le cadre 
d'une tétrasomie 9p. 


groupe hétérogène de pathologies avec atteinte rénale isolée 
ou syndromique, l'atteinte des cils pouvant toucher d'autres 
organes (fosse cérébrale postérieure, foie, squelette...). 

L'altération de la fonction rénale peut être précoce, in 
utero. Ceci justifie la surveillance de la quantité du liquide 
amniotique, qui peut conduire, en cas d'oligoanamnios, à 
considérer la recevabilité d'une interruption médicale de 
grossesse. Dans d'autres cas, la dégradation de la fonction 
rénale survient en période néonatale ou dans l'enfance, 
voire à l'âge adulte. 


Polykystose rénale récessive 


La polykystose rénale récessive de type infantile, liée à une 
mutation du gène PKHD1 localisée sur le bras court du chro- 
mosome 6, est transmise sur le mode autosomique récessif 
(taux de récurrence : 25 %). C'est la forme habituellement 
observée en période anténatale, même si sa révélation peut 


être plus tardive. Elle entre dans le cadre des ciliopathies 
et sa fréquence est estimée à 1 cas pour 30000 naissances. 
Cette affection touche les deux reins de façon symétrique 
(par dilatation microkystique, non obstructive des tubes col- 
lecteurs et des tubules distaux) et aussi de façon constante 
le foie et les voies biliaires (fibrose périportale). La sympto- 
matologie clinique et l'évolution sont fonction du nombre de 
tubes collecteurs atteints et du degré de dysgénésie biliaire 
(hypertension portale). Au-delà de 60 % de tubes collecteurs 
atteints, le diagnostic est généralement posé par une écho- 
graphie de dépistage ou ciblée s'il existe des antécédents. Il 
s'agit de formes graves où le pronostic est immédiatement 
compromis. Dans les formes moins sévères, l'insuffisance 
rénale s'installe plus tardivement permettant une prise en 
charge par dialyse ou greffe rénale. 

Les formes de reconnaissance anténatale se traduisent en 
échographie (fig. 14.26) par une néphromégalie bilatérale 
importante (+ 4 à 15 DS!) se majorant au cours de la gros- 
sesse. Les reins apparaissent globalement hyperéchogènes 
avec une absence de différenciation corticomédullaire. Au 
contraire, on peut parfois noter une inversion de la différen- 
ciation corticomédullaire (pyramides plus brillantes que les 
colonnes), ce signe apparaissant souvent en fin de 2° trimestre. 
Des kystes sont visibles in utero dans un tiers des cas, le plus 
souvent de l'ordre du millimètre (exceptionnellement certains 
kystes peuvent atteindre 10 mm) de localisation typiquement 
médullaire. Les cavités excrétrices sont parfois visibles mais 
la vessie est de petit volume ou non visible. L'oligoamnios est 
pratiquement constant, sévère et précoce dans 25 % des cas, 
sinon modéré mais se majorant au cours de la grossesse. Il n'y 
a généralement pas de malformations associées et l'atteinte 
hépatique n'est pas accessible au diagnostic anténatal. 

Les diagnostics différentiels d'une néphromégalie hyper- 
échogène sont : la polykystose autosomique dominante à 
révélation précoce, la dysplasie rénale liée à la mutation du 
gène HNF1B, la néphronophtise, le syndrome de Bardet- 
Biedl, la sclérose mésangiale diffuse (observée dans le 
syndrome de Drash), certaines formes de dysplasies glomé- 
rulokystiques sporadiques ou s'intégrant dans certains syn- 
dromes dont la trisomie 13, la thrombose des veines rénales 
(le plus souvent unilatérale), les néphropathies infectieuses. 
Ces pathologies sont étudiées un peu plus loin dans ce 
chapitre. 


Polykystose rénale dominante 


La polykystose rénale dominante est présente dans 1 cas 
pour 750 à 1000 nouveau-nés, mais son diagnostic ne se 
fait pourtant en général qu à l'âge adulte (rarement avant 
30 ans). Il s'agit d'une ciliopathie à transmission auto- 
somique dominante avec une récurrence de 50 %, une 
pénétrance de 100 % mais une expression variable. Ana- 
tomiquement, elle se caractérise par l'existence de kystes 
multiples de taille variable développés au niveau cortical 
et médullaire. Des kystes hépatiques et pancréatiques sont 
possibles. Néanmoins, en raison de l'expression variable 
du gène (situé le plus souvent sur le bras court du chromo- 
some 16 pour le PKD1 ou le chromosome 4 pour le PKD2), 
le diagnostic peut être fait dans certaines formes chez les 
enfants, notamment en cas d'antécédents familiaux, voire 
chez le fœtus. 
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Fig. 14.26 Polykystose rénale récessive. a, b. 24 SA. Coupes longitudinale (a) et transversale (b). Les reins (R) sont volumineux avec des contours 
réguliers. La différenciation corticomédullaire est absente. Le hile rénal (—) est visible sur la coupe longitudinale. c. 29 SA. Autre aspect : sur cette 
coupe transversale, on retrouve deux gros reins «en miroir», échogènes, sans différenciation corticomédullaire. d. 37 SA. Diagnostic tardif ! Rein 
volumineux sur cette coupe longitudinale. Absence de différenciation corticomédullaire avec un aspect trabéculé du parenchyme rénal. e, f. 38 SA. 
Coupes longitudinale (e) et transversale (f) d'un rein. Aspect rare mais évocateur : inversion de la différenciation corticomédullaire. Aspect brillant 
des pyramides contrastant avec l'échogénicité de la région sous-corticale. g, h. Aspect foetopathologique. Accentuation de la lobulation (g), reins 
spongieux en rayon de miel, cavités pyélocalicielles visibles (h). Source : fig. 14.269 et h de L. Devisme. 
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En échographie (fis 27), les reins sont modérément 
augmentés de volume Ala E est rarement supé- 
rieure au 95° percentile) et «trop bien différenciés » en 
raison d'un cortex relativement hyperéchogène et d'une 
médullaire hypo-échogène. Les kystes sont rarement 
visibles chez le fœtus (15 % des cas) mais apparaissent 
après la naissance dans des délais variables : ils sont de 
taille variable et de localisation plutôt corticale. Ces 
kystes devraient être recherchés systématiquement chez 
les parents, et même les grands-parents, pour orien- 
ter le diagnostic. En cas de polykystose rénale familiale 
connue, une échographie anténatale normale ne permet 
néanmoins pas d'éliminer la transmission. Les cavités 
excrétrices et la vessie ont un aspect habituel et la quan- 
tité de liquide amniotique est rarement diminuée ou de 
façon très modérée. L'atteinte hépatique et pancréatique 
ne relève pas du diagnostic anténatal et il n'existe pas 
d'autre malformation associée. 

Le pronostic, généralement bon dans l'enfance, est lié au 
développement d'une insuffisance rénale dont la survenue 
est très variable. 


Les diagnostics différentiels, outre la polykystose rénale 
récessive, sont principalement le syndrome néphrotique, les 
infections congénitales et les atteintes vasculaires. 


Anomalie du gène TCF2/HNF1$ 


Le gène TCF2, localisé sur le chromosome 17q, codant 
pour le facteur de transcription HNF1$ (hepatocyte nuclear 
factor 1f) joue un rôle dans le développement de nombreux 
organes dont les reins et le pancréas. Les conséquences de 
sa délétion ont été notées chez des adultes diabétiques pré- 
sentant également une pathologie rénale. Cette anomalie, 
entrant dans le cadre des ciliopathies, est responsable d'une 
hyperéchogénicité des reins foetaux dans près de 30 % des 
cas, mais peut être aussi associée à une hypoplasie ou une 
agénésie rénale, à une dysplasie rénale multikystique ou 
non. 

En échographie, tout peut se voir : l'atteinte rénale est 
le plus souvent bilatérale. Les reins sont de volume normal 
(90 % des cas) ou légèrement augmenté, hyperéchogènes, 
avec le plus souvent, mais pas toujours, une conservation de 





Fig. 14.27 Polykystose rénale dominante. a, b. 24 SA. Coupes transversale (a) et longitudinale (b) individualisant des reins hyperéchogènes 
avec une trop belle différenciation corticomédullaire. Diagnostic suspecté en raison du contexte familial. c, d. 35 SA. Coupes longitudinale (c) 
et transversale (d) d'un rein. Rein hyperéchogène, modérément augmenté de volume, dans un contexte familial de ee EU Le 
cortex est des et on peut noter quelques petits kystes corticaux (—). L'aspect de l'autre rein est identique. Sources : 14.27a, et | 


de M. Brasseur; : cet d de A.-$. Valat. 
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la différenciation corticomédullaire. Il existe dans la moitié 
des cas des kystes de petite taille, souvent difficiles a indi- 
vidualiser, volontiers localisés dans le cortex périphérique, 
corticomédullaires et/ou sous-capsulaires, parfois visibles 
que d'un côté (fig. 14.28). Une pyélectasie est associée dans 
40 % des cas environ. La vessie est normale et la quantité 
de liquide amniotique le plus souvent habituelle méme si 
quelques observations avec hydramnios par polyurie ont 
été récemment publiées. Pour conforter la suspicion diag- 
nostique, l'étude du pancréas foetal pourrait se révéler inté- 
ressante a la recherche d'agénésie ou d'hypoplasie et a été 
décrite par certains auteurs. Néanmoins l'étude du pancréas 
reste trop aléatoire car dépendante de la position fœtale et 
des conditions techniques. Des anomalies utérovaginales 
peuvent également être associées chez les fœtus de sexe 
féminin. 

Le pronostic à distance de cette pathologie est très 
variable. Il est fonction du degré d'insuffisance rénale (qui 
n'est pas systématique et peut être d'apparition tardive) et de 
l'existence d'anomalies extrarénales éventuelles qu'il faudra 
rechercher : diabète MODY5 (maturity-onset-diabetes-of the 
young), insuffisance pancréatique exocrine, perturbations 
biologiques hépatiques, malformation des organes génitaux 
externes. 

En postnatal, les reins demeurent hyperéchogènes avec 
une taille normale ou diminuée et de petits kystes corticaux. 
La croissance rénale inférieure à la normale et la majoration 
du nombre et de la taille des kystes s'accompagnent d'une 
altération progressive de la fonction rénale. 


Maladie glomérulokystique 


La maladie glomérulokystique peut étre d'origine familiale 
et se caractérise par la présence de kystes surtout corticaux, 





Fig. 14.28 Anomalie du gène TCF2/HNF1. 24 SA. Coupe longitu- 
dinale d'un rein. L'aspect n'a rien de très spécifique. Le rein est de 
taille normale, hyperéchogène, avec une relative conservation de la 
différenciation corticomédullaire. Les cavités excrétrices sont visibles. 
La suspicion d'un petit kyste (—) périphérique peut aider à évoquer le 
diagnostic. L'aspect de l'autre rein est identique. 
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volontiers proches de la capsule. Cette dilatation kystique 
glomérulaire peut également être observée dans des ano- 
malies du gène HFNI1f et dans le syndrome de Zellwe- 
ger (voir plus loin), ou en association avec une dysplasie 
obstructive. 


Néphronophtise 


La néphronophtise est une néphropathie tubulo-inters- 
titielle chronique rare (1 cas pour 100 000 naissances) en 
rapport avec une mutation du gène NPHP, à transmission 
autosomique récessive. Elle peut être isolée ou associée 
(dysplasie thoracique asphyxiante; syndromes de Joubert, 
de Bardet-Biedl, de Meckel-Gruber, de Senior-Loken) 
avec une révélation périnatale dans sa forme infantile. Les 
reins sont augmentés de volume, hyperéchogènes avec 
une perte de la différenciation corticomédullaire et une 
individualisation possible de petits kystes à la jonction 
corticomédullaire. 


Syndromes associant une maladie kystique rénale 
et/ou une hyperéchogénicité rénale 


La mise en évidence de kystes rénaux peut être associée 
à de nombreuses pathologies malformatives ou géniques 
(tableau 14.4). 

Quelques syndromes méritent d'être développés : 

= les syndromes entrant dans le cadre des ciliopathies : 

— lesyndrome de Meckel-Gruber : avec une fréquence 
de 1 cas pour 40 000 grossesses, autosomique réces- 
sif, le diagnostic de syndrome de Meckel-Gruber est 
déjà orienté par le contexte malformatif (dysplasie 
rénale, encéphalocèle souvent occipitale, polydac- 
tylie habituellement postaxiale) et éventuellement 
familial. Il est lié à des mutations des gènes MKS. 
Le diagnostic est généralement réalisé précocement. 
Dans 95 % des cas, le liquide amniotique est dimi- 
nué, au plus tard au 2° trimestre. Les deux reins sont 
gros mais un peu moins que dans la polykystose 
récessive. La différenciation corticomédullaire est 
inhabituelle avec présence de kystes, donnant au 
rein un aspect « mité », a contours difficilement indi- 
vidualisables au 1“ trimestre suivi de l'apparition de 
formations kystiques arrondies (< 5 mm) au 2° tri- 
mestre (fig. 14.29), de localisation médullaire, puis 
réparties à l'ensemble du rein au 3° trimestre. Les 
cavités excrétrices et la vessie ne sont pas visibles. La 
gravité de ce syndrome rend recevable une demande 
d'interruption de grossesse ; 

- le syndrome de Bardet-Biedl : rare (1 cas pour 
150000 naissances), autosomique récessif, le syn- 
drome de Bardet-Biedl se traduit en échographie par 
des reins modérément augmentés de volume (jusqu'à 
+ 6 DS) de façon asymétrique, aux contours lobulés, 
sans différenciation corticomédullaire avec de petits 
kystes médullaires. Il peut s'y associer des anomalies 
rénales topographiques (ectopie, rein en fer à cheval) 
ou une uropathie. Les autres anomalies observées dans 
ce syndrome sont une polydactylie postaxiale et un 
hypogénitalisme (fig. 14.30). La quantité de liquide 
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Fig. 14.29 Syndrome de Meckel-Gruber. a, b. 13 SA et 4 jours. En a, coupe transversale de l'abdomen qui est comblé par deux volumineux 
reins (>) dysplasiques et kystiques. Le liquide amniotique (*) est en quantité normale car à cet âge de grossesse il ne dépend pas de la diurèse 
embryofoetale. En b, sur ce cliché transversal oblique ombilicopelvien, on n'individualise pas de vessie entre les deux artères ombilicales (AO). c 
à f. 17 SA. Association polymalformative. En c. Encéphalocèle occipitale (=). En d et e, dysplasie rénale (+). En f, hexadactylie de la main (M). 
g. Aspect macroscopique des kystes rénaux a 18 SA. Source : fig. 14.299 de L. Devisme. 


c. Hydramnios (L.A). d, e. Hexadactylie postaxiale (> 
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amniotique est normale ou augmentée. De multiples 
genes BBS sont impliqués, responsables d'une grande 
hétérogénicité clinique dont le seul signe constant est 
la rétinite pigmentaire. Le pronostic vital est lié au 
degré d'insuffisance rénale ; 

la dysplasie thoracique asphyxiante de Jeune : rare (1 cas 
pour 100000 naissances), autosomique récessive, elle se 
caractérise essentiellement par des anomalies osseuses à 
type de micromélie modérée proximale, thorax tong et 
étroit, bassin de morphologie particulière (voir fig 16). 
Il peut exister une polydactylie postaxiale. Les reins sont 
de grand volume (jusqu'à + 8 DS), hyperéchogènes avec 
une perte plus ou moins marquée de la différenciation 
corticomédullaire et la présence de kystes sous-corticaux. 
Le pronostic est variable, fonction de la sévérité de la dys- 
plasie thoracique et du degré d'insuffisance rénale; 





Fig. 14.30 Syndrome de Bardet-Biedl. a, b. 35 SA. Gros reins échogènes (R), porteurs de petits kystes, sans différenciation corticomédullaire. 
) des pieds (étudiée ici en mode 2D et en mode volumique osseux). 


- le syndrome de Joubert : rare (1 cas pour 
100 000 naissances), autosomique récessif, il se 
traduit par des anomalies du système nerveux cen- 
tral, notamment de la fosse cérébrale postérieure 
(fig. 8.53), auxquelles sont associées de façon 
A une céphalocèle (25 %), une polysyndactylie 
(10 %) et une dysplasie rénale (7 %) avec des reins 
hyperéchogènes, un peu gros, sans différenciation 
corticomédullaire ; 

= les syndromes entrant dans le cadre de maladies méta- 
boliques avec en particulier le syndrome de Zellweger : 
rare (1 cas pour 50 000 naissances), autosomique réces- 
sif, il est secondaire à une anomalie du métabolisme des 
peroxysomes. En échographie et imagerie par résonance 
magnétique (IRM), le diagnostic peut être évoqué devant 
l'association d'une dysmorphie faciale avec des troubles 
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de la giration a type de pachygyrie, des calcifications 
épiphysaires, des kystes du cortex rénal (voir fig. 8.37). Il 
existe également une fibrose hépatique. Le pronostic vital 
est engagé généralement dès la première année; 

= les syndromes entrant dans le cadre de syndromes 
polymalformatifs comme la sclérose tubéreuse de 
Bourneville : phacomatose, autosomique dominante, 
associant des hamartomes (rhabdomyomes cardiaques 
notamment (voir fig. 12.86), qui sont souvent le signe 
d'appel échographique de la maladie), des tubers céré- 
braux (voir fig. 8.29) et des reins de taille normale qui 
peuvent présenter des kystes, le plus souvent de petites 
tailles. Les angiomyolipomes fréquemment observés 
dans le suivi évolutif de la sclérose tubéreuse, sous 
la forme de nodules hyperéchogènes, sont rarement 
individualisés en période anténatale. Il est possible de 
retrouver des reins hyperéchogènes kystiques et dys- 
plasiques dans d'autres syndromes polymalformatifs 
tels que : association CHARGE (colobome, heart defect, 
atresia of choanae, retard of growth or development, geni- 
tal hypoplasia, ear anomalies ; voir chapitres 9 et 16); 
syndromes de Smith-Lemli-Opitz (voir chapitre 8), 
d'Ivemark (voir chapitre 12), de Beckwith-Wiedemann 
(voir chapitre 13)... ; 

= les syndromes entrant dans le cadre d'anomalies chromo- 
somiques : essentiellement la trisomie 13, mais aussi les 
trisomies 8, 9, 18, 21, 22. 


Syndrome néphrotique congénital 


Le syndrome néphrotique congénital se caractérise par une 
fuite protidique qui débute pendant la vie fœtale. Cette 
affection génétique est plus fréquente en Finlande (1 cas 
pour 8200 naissances), d'où la dénomination habituelle de 
syndrome néphrotique finlandais. Elle est due à la mutation 
du gène NPHS1 localisé sur le chromosome 19 et se traduit 
par une dilatation microkystique des tubules, avec respect 
initial des glomérules. 





Certains syndromes néphrotiques congénitaux sont 
retrouvés dans quelques rares associations polymalforma- 
tives telles que les syndromes de Denys-Drash, de Frasier 
avec un pseudo-hermaphrodisme masculin, de Galloway 
avec une microcéphalie et des troubles de la giration, de 
Pierson avec des anomalies oculaires. 

En échographie, les reins sont de volume habituel ou 
modérément augmenté. La différenciation corticomé- 
dullaire est altérée de façon anarchique et asymétrique. 
La corticale est épaissie par la présence de microkystes 
globulaires et tubulaires sous-corticaux (fig. 14.31). Ceci 
se traduit par une hyperéchogénicité touchant plutôt la 
médullaire. Le placenta est épais et la quantité de liquide 
amniotique augmentée. La fuite protéique peut être à l'ori- 
gine d'une anasarque. 

Au plan biologique, on note une élévation du taux d'al- 
pha-foetoprotéine dans le liquide amniotique (multiplié 
par 10) et à un moindre degré dans le plasma maternel. 
Ces anomalies permettent un diagnostic anténatal dans les 
familles à risque, en recherchant sur une biopsie de tropho- 
blaste la mutation du gène NPHS1 lorsque cette dernière 
responsable de la maladie a été identifiée chez un enfant 
atteint dans une famille. 

Le syndrome néphrotique est sévère, conduisant à une 
insuffisance rénale, dont le traitement repose sur la dialyse 
et la transplantation. 


Rein hyperéchogène acquis 

Le rein a ici une taille normale ou augmentée avec un paren- 
chyme trop brillant, par comparaison avec le foie sain, mais 
il peut conserver une différenciation corticomédullaire nor- 
male ou accentuée. Une analyse fine, a l'aide d'une sonde de 
haute fréquence, recherche des microkystes sous-corticaux 
qui feraient évoquer une néphropathie glomérulokystique. 
On s'assure que la quantité de liquide est normale, qu'il n'y 
a pas d'anomalie associée de la voie excrétrice (bassinets, 
uretères et vessie), que le bilan morphologique est normal et 





Fig. 14.31 Syndrome néphrotique finlandais. Coupes longitudinales (a et b) et transversale (c) des reins. Les reins sont hyperéchogénes avec 
une différenciation corticomédullaire conservée en a et absente en b. La corticale paraît épaissie par endroits (+). Source : J.-M. Faure. 
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qu'il n'y a pas d'antécédent familial de polykystose. On peut 
alors évoquer d'autres étiologies rares : 


une thrombose de la veine rénale, en règle unilaté- 
rale (fig. 14.32) : du côté thrombosé, il existe une 
néphromégalie modérée, une petite augmentation de 
l'échogénicité rénale, notamment en région centrale 
avec perte localisée de la différenciation corticomé- 
dullaire, des pyramides hypo-échogènes séparées par 
des stries vasculaires hyperéchogènes le long du tra- 
jet des veines interlobulaires contrastant avec un halo 
vasculaire périphérique. Les cavités pyélocalicielles 
ne sont pas visibles. Le Doppler note l'absence de flux 
veineux avec augmentation de l'indice de pulsatilité 
sur l'artère rénale. L'existence d'une hémorragie sur- 
rénalienne associée est classique et survient volon- 
tiers à gauche par extension directe du thrombus dans 
la veine surrénalienne. L'hémorragie surrénalienne 
peut également être controlatérale au rein atteint. Les 
facteurs maternels favorisant cette rare complication 
sont le diabète, les collagénoses, l'hypertension arté- 
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rielle, la prise de corticoïdes ou de diurétiques, l'in- 
fection à cytomégalovirus (CMV). Le traitement par 
thrombolytiques est rapidement efficace. Il persiste 
un doute sur le devenir ultérieur du rein thrombosé 
qui ne récupère une fonction normale que dans 75 % 
des cas; 

une infection (CMV : voir chapitre 17, Cytomégalovirus) ; 
un agent tératogène : en particulier, une prise de 
médicaments, tels les anti-inflammatoires digestifs 
comme salazopyridine, mésalazine, les autres anti- 
inflammatoires non stéroidiens (AINS), les inhibiteurs 
de l'enzyme de conversion (IEC) de l'angiotensine 
(fig. 14.33a) et les antagonistes des récepteurs de 
l'angiotensine II (ARA II ou sartans). La dysplasie 
tubulaire rénale, liée à une anomalie primitive de diffé- 
renciation des tubes contournés proximaux, peut être 
secondaire à une anomalie du gène du système rénine- 
angiotensine, compliquer la prise des médicaments 
précédemment cités ou un épisode d'hypoperfusion 
rénale (syndrome transfuseur-transfusé). Les reins 





Fig. 14.32 Thrombose de la veine rénale. 31 SA. a. Coupe transversale de l'abdomen au niveau du hile des reins. Le rein droit est plus gros que 
le gauche avec une zone centrale échogène et homogène (—), sans cavités excrétrices visibles. b. Coupe longitudinale du rein droit. Le parenchyme 
rénal est trop «brillant» sans nette différenciation corticomédullaire avec un aspect par endroits un peu strié (>). c. Le Doppler couleur montre 
l'absence de flux veineux. La vascularisation artérielle est la seule visible (—). 
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Fig. 14.33 Reins hyperéchogénes iatrogènes. 35 SA. a. Rein de taille normale (40 mm) avec parenchyme très échogène, cavité pyélique peu 
dilatée sans dilatation des calices, liquide amniotique normal. Grossesse sous Pentasa® (mésalazine) pour maladie de Crohn. Insuffisance rénale 
chez le nouveau-né. b. Coupe longitudinale d'un rein hyperéchogéne avec mauvaise différenciation corticomédullaire dans le cadre d'une dysgé- 


nésie tubulaire rénale. 





Fig. 14.34 Reins hyperéchogènes. 27 SA. Reins hyperéchogénes 
mais de volume normal avec une bonne différenciation corticomé- 
dullaire et des cavités excrétrices visibles. Pas d'étiologie retrouvée. 
Absence d'évolution pendant la grossesse. Fonction rénale normale 
à l'âge de 1 an. 


sont hyperéchogènes, mal différenciés, il peut exister 

un défaut d'ossification du crâne (hypocalvaria) et un 

anamnios précoce (fig. 14.33b). 

Ces pathologies sont rares. Dans les formes iatrogènes, 
l'arrêt rapide du traitement permet de noter la réappa- 
rition d'une quantité habituelle de liquide amniotique, 
mais ceci ne permet pas de préjuger de l'avenir rénal du 
fœtus. Une discussion au centre pluridisciplinaire de dia- 
gnostic prénatal (CPDPN), une évaluation de la fonction 


rénale, une surveillance échographique et, après la nais- 
sance, un bilan et une surveillance néphropédiatrique 
sont à effectuer. 

Certaines hyperéchogénicités sont transitoires et restent 
idiopathiques (fig. 14.34), d'autres, au contraire, évo- 
luent progressivement avec l'apparition de dysplasie ou 
d'hydronéphrose. 


Pathologies rénales d'origine tumorale 


Le kyste solitaire du rein est rare chez le fœtus (beaucoup 
plus rare que chez l'adulte). Il est arrondi, régulier et pure- 
ment liquidien, en général de petite taille (2 à 4 mm), situé 
plutôt au pôle supérieur ou inférieur du rein (fig. 14.35a). 
Il résulte d'une obstruction tubulaire secondaire ou d'un 
défaut de développement tubulaire. 

En cas de localisation polaire supérieure, il peut être 
difficile de faire le diagnostic différentiel avec une hydro- 
néphrose majeure d'un pyélon supérieur sur duplication 
(fig. 14.35b à d), une pathologie calicielle (diverticule, 
hydrocalice) ou une forme kystique de neuroblastome 
surrénalien. Un encorbellement partiel de la base du kyste 
(«en coquetier») par le parenchyme rénal est en faveur 
d'un kyste rénal. 


La pathologie rénale tumorale néonatale (tumeurs solides) 
est rare. Elle représente, en effet, moins de 10 % de l'en- 
semble des tumeurs néonatales (tératome ou neuroblas- 
tome notamment). De plus, seulement 20 % de ces tumeurs 
seraient diagnostiquées en période anténatale. Elles sont le 
plus souvent unilatérales mais des formes bilatérales sont 
possibles. 

Devant une masse rénale solide, le plus souvent écho- 
gène et homogène, déformant le rein, hypervascularisée 
en Doppler couleur à sa périphérie, on peut évoquer le 
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Fig. 14.35 Kyste solitaire du rein — diagnostic différentiel. a. 29 SA. Coupe sagittale du rein droit. On retrouve au pôle inférieur une 
formation anéchogéne, aux contours nets, avasculaire, partiellement entourée dans sa partie interne par du parenchyme rénal (« aspect en 
coquetier ») correspondant à un kyste solitaire du rein (>). b. Coupe transversale haute de l'abdomen. Volumineuse formation kystique (+) 
du flanc gauche dépassant largement la ligne médiane, à paroi fine avec une petite bande parenchymateuse périphérique (=). Il s'agit d'une 
hydronéphrose majeure polaire supérieure sur une duplicité rénale. R : rachis. c, d. 28 SA. En c, coupe longitudinale du rein droit qui présente 
une duplicité avec hydronéphrose majeure des cavités pyélocalicielles supérieures (+). Les cavités inférieures (>) ont un aspect habituel. En d, 
en modifiant un peu le plan de coupe, on peut dégager le parenchyme rénal supérieur (—) qui est anormal. Il garde une relative épaisseur, 
mais il est échogène sans différenciation corticomédullaire. L'aspect est évocateur d'une dysplasie rénale dont la cause est une urétérocéle 


obstructive. 


diagnostic de néphrome mésoblastique ou tumeur de 
Bolande (fig. 14.36a à c) puisqu'il s'agit de la tumeur 
rénale néonatale la plus fréquente pendant le premier 
mois de vie. Dans certains cas, cette tumeur se présente 
échographiquement comme une masse plus hétérogène 
associant des plages échogènes et des zones kystiques, 
anéchogènes. De même, l'hypervascularisation n'est pas 
constante. Cette tumeur est parfois compressive en cas 
de volume important et il peut exister un hydramnios 
par polyurie fœtale. Une anasarque fœtoplacentaire par 
compression vasculaire ou par insuffisance cardiaque 
est une complication fréquente. La tumeur de Bolande, 
d'origine mésenchymateuse, présente un potentiel malin 
limité et son pronostic est bon après exérèse chirurgicale 
complète. 

Le diagnostic différentiel doit être évoqué avec un 
néphroblastome ou tumeur de Wilms dont la survenue 
est habituellement sporadique avec un pronostic favo- 


rable (90 %) suite au traitement chirurgical complété par 
chimiothérapie ou radiothérapie. Un néphroblastome 
peut aussi être retrouvé dans le syndrome de Beckwith- 
Wiedemann, le syndrome de Drash (ambiguité sexuelle, 
glomérulopathie hypertensive), et dans le WAGR syn- 
drome (WAGR pour Wilms tumor-aniridia-genitouri- 
nary anomalies-mental retardation ou tumeur de Wilms, 
aniridie, anomalies génito-urinaires, retard mental) par 
délétion du chromosome 11. Le néphroblastome se pré- 
sente en échographie comme une tumeur volumineuse, 
plus ou moins vascularisée, bien limitée par rapport au 
rein normal quelle déforme, hétérogène car associant 
des zones tissulaires (solides) à des zones hémorragiques 
et nécrotiques (hypo- ou anéchogènes) et parfois à de 
fines calcifications. Précurseur potentiel du néphro- 
blastome, la néphroblastomatose se traduit en échogra- 
phie par une tumeur plus homogène et hypo-échogène 


(fig. 14.36d). 
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Fig. 14.36 Tumeurs rénales. a à c. Tumeur de Bolande. 34 SA. En a, coupe transversale au niveau du hile des reins. Le rein droit (à gauche de la 
figure) présente un aspect normal. En revanche, il existe a gauche une masse (+) arrondie, hétérogène comblant tout le flanc sans structure rénale 
individualisable. En b, coupe longitudinale du flanc gauche. La masse est volumineuse (x), mesurée à près de 60 mm de grand axe. Il semble que 
l'on puisse retrouver par endroits une zone de clivage (=). Elle comprime l'estomac (E) qui est refoulé vers le haut. V : vessie. L'échographie de 22 SA 
montrait un aspect rénal bilatéral habituel. En c, Même fœtus qu'en b. Vascularisation étudiée en Doppler couleur. d. Néphroblastomatose. 36 SA. 
Coupe sagittale d'un des reins (R) qui est volumineux, hypo-échogène, sans différenciation corticomédullaire avec des cavités excrétrices visibles (—). 


Source : fig. 14.36c de A.-S. Valat. 


Néphrome mésoblastique, néphroblastome et néphro- 
blastomatose restent néanmoins difficiles à différencier 
par échographie anténatale car aucun signe n'est vraiment 
spécifique et c'est l'IRM qui permet d'affiner le diagnostic 
et d'éliminer une tumeur extrarénale telle qu'un neuroblas- 
tome (fig. 13.40). 

D'autres tumeurs rénales fœtales rares ou exceptionnelles, 
souvent de mauvais pronostic, relèvent d'un diagnostic his- 
tologique. On peut citer : tumeur rénale rhabdoide, sarcome 
rénal à cellules claires, tumeur stromale métanéphrique, 
angiomyolipome rénal. 

En pratique, on discute surtout de l'origine rénale ou 
extrarénale (surrénalienne, pulmonaire) d'une tumeur 
rétropéritonéale. 


Pathologies vésicales 


Deux situations échographiques peuvent se présenter : 

= la vessie est trop grande, ce qui conduit à rechercher 
un obstacle sous-vésical, une anomalie de la muscula- 
ture extrinsèque ou intrinsèque ou une malformation 
cloacale ; 

= la vessie n'est pas visible alors que le liquide amniotique 
est d'abondance normale et on redoute une anomalie 
pariétale. 


Grande vessie 


Il n'y a pas de diagramme officiel des dimensions de la vessie 
et l'impression subjective est le plus souvent suffisante au 
dépistage. Pour le diagnostic de grande vessie, on propose 
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habituellement les seuils suivants en se fondant sur la plus 
grande hauteur de la vessie (H) : 

= au 1“ trimestre, grande vessie si H > 7 mm; 

= au 2° trimestre : 

— vessie normale si H < nombre de semaines en 

millimètres, 

— grande vessie si H = nombre de semaines + 2 à 12 mm, 

— mégavessie si H > nombre de semaines + 12 mm; 
= au 3° trimestre, une grande vessie sera suspecte si elle ne 

se vide pas au bout de 1 heure. 

Devant une grande vessie au 1“ trimestre (fig. 14.37, 
voir aussi fig. 13.23b et c et 16.14b et c), une étude du caryo- 
type est systématiquement proposée, compte tenu du risque 
chromosomique (18 à 25 % selon les séries), notamment 
lorsque la hauteur vésicale ne dépasse pas 15 mm. Ces dys- 
chromosomies (trisomies 13, 21,18; triploïdie) sont asso- 
ciées à une anomalie de la clarté nucale dans un tiers des cas. 
Une fois les anomalies chromosomiques éliminées, il faut 
proposer un contrôle échographique à 2 semaines afin de 
juger de l'évolution. Si la grande vessie se majore, il s'agit le 
plus souvent d'une cause obstructive avec une évolution en 
règle générale défavorable : risque de mort in utero, d'insuf- 
fisance rénale anténatale ou postnatale précoce. En cas de 
stabilité, on ne peut néanmoins pas exclure une patholo- 
gie obstructive ce qui conduit à poursuivre la surveillance, 
bien que dans certains cas aucune étiologie ne puisse être 
identifiée. En cas de résolution, une évolution favorable est 
observée dans tous les cas, conduisant à discuter un retard 
de maturation de la musculature lisse du col vésical ou de 
la connexion entre l'urètre postérieur et pénien, voire une 
rupture de valves. Rappelons que même en cas de mégaves- 
sie stable ou résolutive, une évolution n'est dite favorable 
qu'après avoir exclu une anomalie des chromosomes. 


Valves de l'urètre postérieur 


Les valves de l'urètre postérieur - voir aussi plus haut Obs- 
tacle sous-vésical (valves de l'urètre) - correspondent à des 


NS 

Fig. 14.37 Grande vessie. 12 SA. Coupe sagittale de l'embryon. 
On retrouve en région pelvienne une image kystique anéchogène, à 
contours nets, dont le pôle supérieur dépasse largement le niveau de 
l'ombilic (>). Il s'agit d'une mégavessie (+) dont le volume (hauteur 


mesurée à 14 mm) évoque plus volontiers une origine obstructive 
basse. 
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replis valvulaires développés au pied du veru montanum 
entraînant un obstacle à la miction. Celui-ci se traduit par 
une dilatation de l'urètre postérieur sus-jacent, une vessie 
de grande taille de lutte dans un premier temps avec paroi 
épaisse plus ou moins diverticulaire (fig. 14.19, 14.38a, 
14.49c et voir fig. 13.23a), puis par une dilatation hypoto- 
nique de la vessie dont la paroi peut rester épaisse ou au 
contraire devenir fine ou crénelée (fig. 14.38b a d). Devant 
une vessie de grande taille chez un fœtus de sexe mascu- 
lin, le diagnostic de valves de l'urètre postérieur est évoqué 
jusqu à la preuve du contraire. Outre la recherche de mal- 
formations associées, il est nécessaire de mettre en route 
une surveillance anténatale régulière afin d'évaluer, dans la 
mesure du possible, le retentissement sur la fonction rénale, 
élément pronostic de cette malformation. Néanmoins, s'il 
n'y a pas de corrélation entre le degré d'obstruction urétrale 
et ses conséquences potentielles, des valves diagnostiquées 
avant le stade de la néphrogenèse (donc suspectées dès 
le 1° trimestre) sont de très mauvais pronostic. En plus de 
l'altération de la fonction rénale, l'obstacle peut avoir des 
conséquences urologiques qui persistent même après la 
résection des valves, parfois au-delà de l'enfance : dysfonc- 
tion vésicale avec persistance de l'hyperpression, troubles 
mictionnels (retard d'acquisition de la propreté, fuites uri- 
naires, dysurie), troubles sexuels (éjaculation rétrograde), 
infection urinaire et reflux vésico-urétéral qui peuvent 
contribuer à dégrader la fonction rénale. Un traitement in 
utero par dérivation vésico-amniotique peut être discuté au 
cas par cas pour réduire l'altération de la fonction rénale et 
l'hypoplasie pulmonaire, mais les résultats publiés ne sont, 
pour l'instant, pas très convaincants. 


Atrésie urétrale 


L'atrésie urétrale est une malformation rare due à une cana- 
lisation incomplète du sinus urogénital. Son diagnostic est 
en général suspecté dès le 1“ trimestre, chez une fille, devant 
une vessie d'emblée volumineuse, refoulant vers le haut le 
diaphragme et occupant tout l'abdomen qui est distendu. 
C'est la survenue précoce de la grande vessie chez une 
fille qui permet de différencier atrésie urétrale et valves de 
l'urètre postérieur car les signes échographiques sont simi- 
laires. Une rupture vésicale communiquant avec la cavité 
amniotique peut être parfois observée, avec apparition d'une 
fistule vésicocutanée. 

Le pronostic est très défavorable du fait du retentisse- 
ment sur le haut appareil urinaire, qui s'accompagne d'une 
urétérohydronéphrose précoce, avec altération de la fonc- 
tion rénale, conduisant à un oligoamnios, au terme de la 
perméabilité cutanée. Les anomalies chromosomiques telles 
que les trisomies 13, 18 et 21 sont fréquentes. 

Dans de telles conditions, la demande par les parents 
d'une interruption médicale de grossesse est jugée recevable 
avec la réalisation d'un caryotype. 


Prune belly syndrome 
Le prune belly syndrome (ou syndrome du prune belly) 


correspond à l'association d'une mégavessie à paroi 
généralement fine, habituellement sans obstacle urétral, 
accompagnée d'une dilatation des voies excrétrices à 


prédominance urétérale, d'une agénésie ou hypotrophie 
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Fig. 14.38 Obstacle sous-vésical — aspect de la vessie. a. Vessie de lutte : diverticule vésical. 19 SA. Coupe oblique du bassin foetal passant par 
la vessie (+) qui est entourée par la partie vésicale des artères ombilicales. Cette vessie présente une paroi épaisse (1) conséquence d'une vessie de 
lutte sur un obstacle sous-vésical ancien. On retrouve également un diverticule vésical (—), témoin de cette vessie fragilisée. Les reins, non visibles 
sur ce cliché, sont dysplasiques et il existe un anamnios. b à d. Paroi de vessie crénelée, complication d'un syndrome obstructif sous-vésical. En b, 
la vessie est hypotonique avec une paroi épaisse (+). En c, grande vessie sous tension avec une paroi plutôt fine et crénelée (—). En d, vessie à 
parol épaisse (—) et irrégulière en amont du récessus urétral (+) évocateur du diagnostic de valves de l'urètre postérieur. 
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Fig. 14.39 Prune belly syndrome. Foetus de 17 SA porteur d'un 
prune belly syndrome par mégavessie. Source : L. Devisme. 


des muscles grands droits, la faible tonicité abdominale 
entrainant une distension majeure de la paroi (fig. 14.39), 
et d'une cryptorchidie (chez le garcon, qui représente plus 
de 95 % des cas). Ce syndrome est rare avec une fréquence 


estimée à 1 cas pour 40 000 grossesses. Le diagnostic peut 
être porté très tôt dès la fin du 1‘ trimestre devant une 
image liquidienne qui occupe une large partie de la cavité 
abdominale (voir fig. 13.23c). L'aspect ondulé de la paroi 
abdominale, lorsqu'il est visible, peut aider au diagnostic, 
de même que la mise en évidence d'une cryptorchidie au 
3° trimestre, mais cette sémiologie, facilement reconnue 
en postnatal, reste d'accès difficile au diagnostic anténa- 
tal en raison de l'oligoamnios majeur et cette entité est 
le plus souvent un diagnostic d'élimination (éliminer les 
autres causes de mégavessie). On peut signaler qu'une 
dilatation importante, précoce et persistante de la cavité 
abdominale (obstructive ou tumorale) peut aussi entrai- 
ner une fragilité de la paroi musculaire abdominale et au 
maximum reproduire l'anomalie pariétale du prune belly, 
mais la pathogénie n'est pas la même. 

Son pronostic est fonction du retentissement rénal et 
des malformations associées, digestives ou cardiaques. La 
prise en charge postnatale est possible et doit être adaptée 
à chaque cas. 


Le syndrome mégavessie-microcôlon, aussi appelé MMIHS 
(megacystis microcolon intestinal hypoperistaltism syndrom), 
est une pathologie tres rare, secondaire a une anomalie de 
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l'innervation intrinsèque urinaire et digestive conduisant à 
un hypopéristaltisme. Il n'y a pas d'obstacle sous-vésical. Il 
est beaucoup plus fréquent chez la fille (75 % des cas). En 
échographie (fig. 14.40), ce syndrome se caractérise par une 
vessie de grande taille à paroi fine associée a une dilatation 
plus ou moins importante, bilatérale des uretères et des cavi- 
tés pyélocalicielles. Les reins ne sont pas dysplasiques. Au 
niveau digestif, on note un estomac toujours bien rempli 
avec une tendance à l'excès de liquide amniotique. L'étude 
intestinale à la recherche de signes d'occlusion fonctionnelle 
de l'intestin grêle et de microcôlon n'est pas réalisable en rai- 
son de la surdistension vésicale. 

Au total, c'est l'association d'une mégavessie et d'un excès 
de liquide chez la fille qui est évocatrice. La confirmation du 
diagnostic pourra être posée par : 

l'étude biochimique des urines foetales (augmentation 

significative du ratio calcium/phosphore) ; 

la recherche d'une augmentation des enzymes digestives 

dans le liquide amniotique liée soit à un vomissement, 

soit à une fuite transanale; 

lIRM (microcôlon en hypersignal sur les séquences pon- 

dérées T1). 
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Ces différents éléments permettent d'écarter le diagnostic 
de la pseudo-occlusion intestinale chronique dont la sémio- 
logie échographique est similaire (voir chapitre 13, Images 
liquidiennes multiples ou tubuliformes). 

À distance, le pronostic fonctionnel du syndrome 
mégavessie-microcôlon est mauvais avec 80 % de décès la 
première année. 


Voir également plus haut. 

L'aspect échographique est celui d'une vessie de grande 
taille, aux contours hypotoniques, à paroi fine associée à 
une dilatation des uretères et des cavités pyélocalicielles. En 
faveur du reflux, on retient la dilatation pyélique variable et 
l'absence de récessus urétral. 


La mégavessie est présente dans certaines anomalies chro- 
mosomiques telles que les trisomies 18, 13, 21 et la triploi- 
die. Au 1“ trimestre, le risque estimé est de 20 % pour une 
hauteur vésicale entre 8 et 15 mm. Ce risque reste encore 


Fig. 14.40 Syndrome mégavessie-microcôlon. a, b. 33 SA. En a, coupe sagittale montrant une volumineuse vessie (V) remontant jusque sous 
le foie (F). On peut remarquer que le liquide amniotique (*) paraît abondant autour du foetus. En b, coupe transversale passant par le hile des reins. 
La vessie (V) est volumineuse et contraste avec une faible dilatation des bassinets (—). Le parenchyme rénal est d'aspect habituel. c, d. Examen 
foetopathologique. Noter la distension abdominale en c, la grosse vessie (+) et l'hypotrophie des anses digestives (>) en d. Source : fig. 14.10c 


et d de L. Devisme. 
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de 15 % pour une hauteur supérieure à 15 mm. Un contrôle 
chromosomique doit donc être systématiquement proposé 
même en cas de résolution spontanée. 


Vessie neurologique 


Une malformation du système nerveux, en particulier un 
spina bifida, peut s'accompagner de perturbations vésico- 
sphinctériennes avec développement d'une grande vessie. 


Mégavessie médicamenteuse 


Une rétention urinaire peut être causée par la prise de neu- 
roleptiques et d'antidépresseurs (fluoxétine - Prozac’). Le 
volume vésical redevient normal dès l'arrêt des médicaments. 


Mégavessie transitoire 


Une mégavessie du 1“ trimestre peut être transitoire. C'est le 
plus souvent le cas si la hauteur vésicale ne dépasse pas 15 mm. 
Il s'agit alors probablement d'un dysfonctionnement tempo- 
raire de la contractibilité vésicale sans conséquences patholo- 
giques. En revanche, l'apparition d'une ascite fait craindre une 
rupture vésicale par hyperpression sur un obstacle sous-vésical 
serré. Cette complication survient plus volontiers en cas de 
hauteur vésicale dépassant 15 mm. Même en cas de mégavessie 
transitoire du 1“ trimestre, on rappelle ici de nouveau l'impor- 
tance de vérifier l'absence d'anomalie chromosomique. 

Au 3° trimestre, il n'est pas rare de noter en échographie la 
présence d'une vessie de bon volume, ne se vidant pas ou peu 
lors de l'examen mais sans autre élément inquiétant par ail- 
leurs. Il existe notamment des structures digestives d'aspect 
normal (plus particulièrement côlon et rectosigmoide), ce 
qui permet d'écarter en principe le diagnostic de syndrome 
mégavessie-microcôlon. Il faut reprendre l'examen a dis- 
tance. Le plus souvent, la vessie reste grosse, sans explication 
et sans conséquence néonatale. Par prudence, en l'absence de 
diagnostic précis, surtout s'il s'agit d'un garçon (exclure une 
forme atypique de valves de l'urètre postérieur étant impos- 
sible), un accueil en maternité de niveau III est conseillé. 


Cloaque 


Le cloaque est une malformation résultant d'une segmen- 
tation incomplète du sinus urogénital et de l'intestin pos- 
térieur par le septum urorectal dont le développement est 
insuffisant (voir plus haut Rappel embryologique). Même 
si une grande vessie peut faire partie des signes échogra- 
phiques, ce n'est pas ce qui attire l'attention en premier. 
C'est une malformation grave et rare (1 cas pour 
50 000 grossesses), de diagnostic difficile, en particulier chez 
le garçon. Elle est souvent révélée par la découverte d'une 
ou deux images kystiques pelviennes, rarement anécho- 
gènes pures car plus souvent piquetées d'échos ou présentant 
des zones de sédimentation, associées ou non à une ascite. 
Arrondies en coupe transversale, oblongues en coupe fron- 
tale, ces images correspondent à la dilatation kystique de la 
filière utérovaginale chez la fille (fig. 14.41a à e et voir plus 
loin fig. 14.51) ou, dans les deux sexes, à la présence de liquide 
dans l'ampoule rectale. La présence d'entérolithiases (corres- 
pondant au méconium calcifié au contact des urines) ou d'une 
masse pelvienne oblongue, finement échogène, inexpliquée, 
sans vessie visible peut également attirer l'attention et affirmer 


la communication entre les voies urinaires et le tube digestif 
(fig. 14.41f et voir fig. 13.32b à f et fig.13.32i). LIRM fœtale 
est alors indiquée pour confirmer la présence anormale d'un 
signal liquidien rectocolique et contribuer à préciser la nature 
de la malformation, notamment en la distinguant d'une ano- 
malie du sinus urogénital associant une communication uré- 
trovésicale avec une cavité vaginale, qui peut être dilatée en 
cas d'imperforation hyménéale. Le signal élevé du rectosig- 
moide est ainsi retrouvé sur les séquences pondérées T1. Du 
fait de leur fréquence, des malformations associées sont sys- 
tématiquement recherchées (urinaire, digestive, rachidienne, 
en particulier sacrée, cardiaque et craniofaciale). 

Un cloaque peut également être associé à une exstrophie 
vésicale (voir plus loin et chapitre 13). 


Vessie non visible 


La vessie commence à être visible dès le 1° trimestre et doit 
toujours être vue au-delà de 15 SA. La non-visibilité de la 
vessie sur la durée normale d'un examen échographique 
associée à une quantité de liquide amniotique habituelle 
impose un contrôle dans les heures qui suivent pour éli- 
miner une anomalie de fermeture de la paroi abdominale, 
l'agénésie vésicale étant exceptionnelle. L'absence de vessie 
sans oligoamnios peut être observée dans différentes mal- 
formations : exstrophie vésicale, exstrophie cloacale (parfois 
dans le cadre d'un OEIS complex pour omphalocele-exstro- 
phy-imperforate anus-spinal defects), ectopie bilatérale des 
uretères avec drainage en dehors de la vessie, maladie des 
brides amniotiques, limb body wall complex. 


Exstrophie vésicale 


L'exstrophie vésicale est une malformation rare (1 cas pour 
30000 naissances), plus volontiers observée chez les gar- 
cons. En l'absence de fermeture de la paroi abdominale 
sous-ombilicale par rupture de la membrane cloacale, la 
vessie demeure largement ouverte sur la cavité amniotique, 
avec une muqueuse vésicale saillante, qui peut être visuali- 
sée sous la forme d'une masse bombante, échogène et irré- 
gulière donnant un aspect «fripé» de la paroi (fig. 14.42 et 
voir fig. 13.11). De part et d'autre, on retrouve les artères 
du cordon ombilical, visualisées au Doppler couleur. Le cor- 
don paraît bas inséré et se continue avec les plans cutanés. 
Il s'y associe un diastasis de la symphyse pubienne et une 
anomalie des organes génitaux externes (pénis court et large 
avec épispadias, bifidité clitoridienne) qui sont difficilement 
accessibles au diagnostic échographique. D'autres malfor- 
mations associées sont plus rares (voir aussi chapitre 13, 
Exstrophie vésicale). Les urines se drainant directement 
dans la cavité amniotique, la quantité de liquide amnio- 
tique est habituelle et les reins sont généralement normaux, 
excluant toute atteinte du haut appareil urinaire pouvant 
expliquer une vessie non visible. Dans certaines formes cou- 
vertes, un petit contenu urinaire est parfois vu, ce qui rend le 
diagnostic plus difficile. 

Le traitement de l'exstrophie vésicale est chirurgical et vise 
à reconstruire la paroi, la vessie et le système sphinctérien. Il 
s'agit d'une chirurgie lourde et complexe. Le pronostic à dis- 
tance est surtout fonctionnel (continence) chez la fille, plus 
complexe (sexualité, reproduction) chez le garçon. 
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Fig. 14.41 Cloaque. a, b. 35 SA. Sexe féminin. Coupes frontale (a) et transversale (b). Volumineux kyste abdominopelvien cloisonné (ou trois 
kystes accolés). Pas de dilatation franche du rein visible en b (=). Contenu échogéne avec «coagulation » ou sédimentation. Liquide amniotique 
normal. On pourrait évoquer méga-uretères + méga-vessie ? Solution : ce n'est ni digestif, ni urinaire, ni génital..., mais les trois a la fois. Malforma- 
tion cloacale complexe avec l'image de la vessie (V) et de deux hémi-vagins (Vg) remplis d'urine. Il existe en outre une fistule entre le côlon sigmoïde 
et la vessie, ce qui explique l'aspect échogène de l'urine qui contient du méconium. c à e. 31 SA. En c, coupe transversale de l'abdomen passant 
au niveau de l'ombilic. La vessie (V) est petite, entourée par les artères ombilicales. En arrière de la vessie, on retrouve une volumineuse formation 
kystique, anéchogène, oblongue. II existe un large cloisonnement central divisant en deux (+) ce kyste. En d, coupe longitudinale du rein droit qui 
est dysplasique. En e, coupe longitudinale du rein gauche qui est hydronéphrotique. La malformation cloacale est confirmée par l'IRM qui décrit 
une duplication génitale (vaginale et utérine), une fistule colique avec la vessie, une dysplasie rénale droite et une urétérohydronéphrose gauche 
sans que l'abouchement urétéral puisse être visualisé. Il existe aussi une atrésie œsophagienne. Il s'agit d'une association VACTERL. f. Coupe 
frontale abdominopelvienne. La vessie et le rectum sont vus sous la forme d'une plage à contenu finement échogène (C : cloaque). Un seul rein est 
identifié (R), hyperéchogène de petit volume, sans différenciation corticomédullaire. L'anamnios confirme son caractère non fonctionnel. Il existe 
par ailleurs chez ce foetus de sexe masculin un aspect court du membre inférieur gauche et une phocomélie du membre inférieur droit. Il s'agit 
d'un cloaque chez un fœtus présentant une duplication du chromosome 22. 
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Fig. 14.42 Exstrophie vésicale. a. 23 SA. Coupe transversale basse au niveau sus-pubien. La vessie n'est pas visible. On note un bourrelet 
antérieur (=) correspondant à la muqueuse vésicale s'extériorisant dans la cavité amniotique. Le liquide amniotique (+) est en quantité normale. 
b. Examen foetopathologique à 25 SA. Source : fig. 14.42b de L. Devisme. 





Fig. 14.43 Exstrophie cloacale. a ac. 17 SA. Le diagnostic est évoqué devant l'association : a. Exstrophie vésicale (+); b. Omphalocéle (Om) et extériorisa- 
tion intestinale (Int); c. Anomalie des dernières pièces sacrées (—) L1 : 1 vertèbre lombaire; S1 : 1° vertèbre sacrée. d. Même foetus : aspect anatomique. 
Source : fig. 14.43d de L. Devisme. 


trophie «vésicale », d'une omphalocèle, d'une imperforation 
anale et d'un spina bifida (fig. 14.43). 

Le caractère polymalformatif et les possibilités théra- 
peutiques complexes grèvent son pronostic et conduisent à 
accepter une interruption médicale de grossesse en cas de 
demande parentale. 


L'exstrophie cloacale est l'association exceptionnelle (1 cas 
pour 200 000 naissances) d'un cloaque et d'un défaut de 
fermeture de la paroi abdominale antérieure. Elle peut 
s observer dans un contexte polymalformatif. Dans sa forme 
complete, on parle d'OEIS complex, association d'une exs- 
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Maladie des brides amniotiques 


Elle peut également être responsable d'anomalies de la paroi 
antérieure dans le cadre d'un limb body wall complex avec 
exstrophie vésicale, laparoschisis, anomalie rachidienne, 
anomalie des membres, cordon court (voir fig. 8.9 et cha- 
pitre 10, Rachischisis étendu). 


Anomalies de l'ouraque 


Les anomalies de fermeture du canal de l'ouraque peuvent se 
traduire par une image de type kystique médiane sus-vési- 
cale, au contact de la base du cordon ombilical. Il peut alors 
s'agir soit d'un kyste de l'ouraque (fig. 14.44), se prolongeant 
parfois dans le cordon, soit d'un diverticule de l'ouraque s'il 
communique avec la vessie. En cas de fistule, la vessie n'est 
jamais vue en forte réplétion, mais habituellement elle n'est 
pas complètement vide. Ces anomalies de l'ouraque peuvent 
être associées à des anomalies de l'appareil génito-urinaire 
(hypospadias, ectopie rénale, reflux vésico-urétéral). 


Anomalies de l'urètre 


Outre les valves de l'urètre postérieur, la possibilité de valves 
de l'urètre antérieur doit être envisagée en cas de dilatation 





Fig. 14.44 Kyste de l'ouraque. Formation kystique (+), intra-abdo- 
minale, entourée par les vaisseaux ombilicaux se situant entre la paroi 
abdominale antérieure (—) et la vessie (V). 
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de l'ensemble de l'urètre (voir plus loin Anomalies de la 
verge). Ceci doit faire discuter le mégalo-urètre (rare) qui 
peut être associé à un prune belly syndrome ou à d'autres 
malformations génito-urinaires ou extra-urinaires. 


Évaluation pronostique et 
conduite à tenir devant une 
pathologie néphro-urologique 


Pronostic 


L'appréciation du retentissement d'une malformation de la voie 

excrétrice sur le parenchyme d'amont est fondamentale mais 

difficile. En effet, l'évaluation «fonctionnelle» échographique 

s'appuie sur des critères morphologiques (encadré 14.2). 
L'amincissement du parenchyme est un signe peu fiable 

car la levée de l'obstacle s'accompagne souvent d'une res- 

titution de l'épaisseur corticale et ne préjuge en rien des 

altérations fonctionnelles. En revanche, les signes écho- 

graphiques de dysplasie rénale sont fondamentaux à 

rechercher dans l'établissement du pronostic fonctionnel du 

rein (fig. 14.45) : 

= hypoplasie rénale; 

= perte de la différentiation corticomédullaire ; 

= hyperéchogénicité parenchymateuse ; 

= présence de kystes corticaux, périphériques, de petite taille; 

= absence d'augmentation du diamètre bipolaire en cas de 
dilatation importante. 





Encadré 14.2 Éléments de la réflexion 
devant une image suspecte d'uropathie 


= Pathologie uni- ou bilatérale +++ 

= Date de début et évolutivité 

= Quantité de liquide amniotique 

= Sexe foetal 

= Aspect du parenchyme rénal 

= Volume rénal (> 4DS) 

= Aspect de la vessie 

= Association malformative 

= Antécédents familiaux, échographie rénale des parents 





Fig. 14.45 Signes échographiques de dysplasie rénale. a. 23 SA. Coupe longitudinale du rein : hyperéchogénicité parenchymateuse et absence 
de différenciation corticomédullaire (=). Complication dysplasique d'un syndrome de jonction pyélo-uretérale. b. Même foetus 3 semaines plus 
tard (26 SA). Apparition en périphérie du rein de petits kystes corticaux (—). 
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L'apparition de telles anomalies signe la dysplasie et elle est 
de très mauvais pronostic en raison du risque majeur de mor- 
talité périnatale ou d'insuffisance rénale. Toutefois, l'existence 
d'un parenchyme rénal d'aspect échographique normal n'exclut 
pas formellement le risque d'insuffisance rénale à long terme. 

Il est bien sûr important de surveiller la dilatation des cavi- 
tés. Paradoxalement, une diminution progressive de la taille 
des bassinets peut représenter un facteur pronostic péjoratif, 
traduisant une altération de la fonction rénale, et elle s'accom- 
pagne souvent de signes de dysplasie parenchymateuse. La 
diminution du liquide amniotique est un bon signe de l'alté- 
ration de la diurèse dans les formes bilatérales (ou sur rein 
fonctionnellement unique) avec ou sans atteinte vésicale. Sa 
survenue précoce avant 24 SA s'accompagne d'un taux de mor- 
talité important. Mais, à l'inverse, un liquide amniotique nor- 
mal ne permet pas d'éliminer un retentissement fonctionnel 
avec risque de survenue d'une insuffisance rénale. L'échogra- 
phie du 3° trimestre reste la meilleure évaluation pronostique 
des uropathies en postnatal, malgré l'absence de corrélation 
stricte entre le degré de dilatation et la fonction rénale. 

L'évaluation biochimique anténatale de la fonction rénale 
repose sur le dosage de la B2-microglobuline et du sodium 
dans les urines fœtales recueillies par ponction (voir plus haut 
Valves de l'urètre postérieur). Ce geste ne sera proposé qu'en 
cas d'atteinte bilatérale ou sur rein fonctionnellement unique, 
en particulier devant un oligoamnios. Dans les cas de mauvais 
pronostic (fig. 14.46), le dosage de la B2-microglobuline san- 
guine foetale représente un bon marqueur de la fonction rénale, 
car il permet de prévoir la créatininémie postnatale. Si cette 
technique peut fournir des éléments en faveur d'une atteinte 
sévere, elle ne permet pas de préjuger des altérations modérées 
de la fonction rénale observées a la naissance ou plus tard. 

Au terme des examens, l'éventail des situations et des pro- 
nostics est large, du bénin au létal. Si l'uropathie est unilaté- 
rale, d'apparition tardive, avec normalité d'un des reins, voire 
hypertrophie compensatrice, le pronostic est généralement 
bon. En revanche, si l'uropathie est bilatérale, avec oligoamnios 
et/ou signes de dysplasie, le pronostic est clairement réservé. 


Conduite à tenir 


La recherche d'anomalies associées est systématique, de 
même que la recherche d'antécédents familiaux d'uropathie 
et de néphropathie. 


Na (meq/l) 


Mort périnatale ou dysplasie sévère 


Insuffisance rénale ? 


Drainage ? 


Mort périnatale 
ou dysplasie sévère 





2 12  B2-microglobuline (mg/ml) 


Fig. 14.46 Pronostic en fonction des données de la biochimie 
fœtale. Source : Y. Dumez. 


L'association avec une autre anomalie peut conduire à 
proposer la réalisation d'un caryotype. En cas de pyélecta- 
sie bilatérale (dilatation pyélique modérée, sans dilatation 
calicielle et en général de moins de 10 mm), cette indication 
n'est généralement pas retenue quand la pyélectasie est iso- 
lée, sauf pour les mégavessies. 

Devant une hydronéphrose ou une urétérohydroné- 
phrose, une simple surveillance évolutive est proposée 
toutes les 3 ou 4 semaines permettant d'observer parfois 
une régression en cas de dilatation peu importante, une 
stabilité le plus souvent ou une progression de la dilatation. 
En cas d'atteinte bilatérale ou sur un rein fonctionnelle- 
ment unique, la surveillance sera d'autant plus rapprochée 
que la dilatation est importante. La dilatation et la quan- 
tité de liquide amniotique seront régulièrement surveillées 
même si ce sont des critères imparfaits de la valeur fonc- 
tionnelle des reins. Ces formes sévères mettant en jeu le 
pronostic vital feront l'objet d'une discussion en réunion 
multidisciplinaire (avec néphropédiatre et chirurgien) et 
la réalisation d'une ponction d'urine ou de sang foetal sera 
envisagée. 

Dans les formes complexes d'uropathie, notamment les 
malformations du sinus urogénital, de mégavessie avec un 
doute sur la possibilité d'un syndrome mégavessie-micro- 
côlon et en cas d'examen échographique difficile, l'indica- 
tion d'une IRM fœtale peut être discutée. 

Dans leur immense majorité, les uropathies ne justifient 
pas de déclenchements de l'accouchement ou d'extraction 
prématurée dans le but de protéger la fonction rénale. En cas 
de valves de l'urètre postérieur, la réalisation d'une dériva- 
tion vésico-amniotique peut être évoquée pour prévenir une 
aggravation du retentissement rénal, mais elle est rarement 
effectuée en pratique courante. 

La découverte d'une uropathie conduit également à pro- 
poser aux parents de rencontrer un urologue et/ou néphro- 
logue pédiatre afin de leur expliquer les modalités de prise 
en charge. En cas de mégavessie (valves de l'urètre posté- 
rieur, mégavessie-microcôlon, reflux vésico-urétéral de 
haut grade), un avis mixte est souvent sollicité. Les patho- 
logies des voies excrétrices urinaires sont en général suivies 
par les urologues pédiatres chirurgicaux, les pathologies 
rénales ou les reins fonctionnellement uniques relèvent d'un 
suivi néphropédiatrique. 

Après la naissance, seules les formes majeures, a fortiori 
bilatérales (comme les valves de l'urètre), seront prises en 
charge immédiatement en service spécialisé. Les autres 
uropathies (plus de 90 % des cas) seront surveillées par 
échographie vers 4-7 jours de vie puis à 1-2 mois, avec une 
antibiothérapie prophylactique dans les reflux et les dilata- 
tions modérées à importantes. En fonction des résultats de 
ces échographies, on décidera de réaliser ou non un bilan 
complémentaire : une cystographie peut être indiquée en 
cas de dilatation urétérale vue en période anténatale ou 
postnatale, d'urétérocèle, de mégavessie; une scintigraphie 
ou une uro-IRM peuvent être proposées dans les uropathies 
obstructives en fonction de la sévérité et/ou de l'évolution 
défavorable. 
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Pathologies de l'appareil génital 


Le phénotype sexuel est en règle aisé à reconnaître au cours 
des échographies des 2° et 3° trimestres avec une fiabilité de 
plus de 95 %. Son intérêt médical est d'identifier les fœtus à 
risque dans les affections génétiques liées à I'X et, en cas d'ano- 
malies, de contribuer au diagnostic d'un syndrome malforma- 
tif. Ce diagnostic peut être approché dès le 1‘ trimestre de la 
grossesse à partir de 12 SA avec une fiabilité croissante avec le 
terme, notamment à partir de 13 SA, en s'appuyant sur l'orien- 
tation du tubercule génital : orientation caudale, parallèle au 
plan du rachis (< 10°) pour les fœtus de sexe féminin; orienta- 
tion plus horizontale (> 30°) pour les fœtus de sexe masculin 
(voir fig. 6.109). Entre ces deux valeurs, il faut être prudent. 


Chez le garçon 
Anomalies des testicules 


Les testicules descendent au cours de la vie fœtale dans le 
scrotum, atteignant les bourses entre 27 et 34 SA dans plus 
des trois quarts des cas. Ils sont visibles sous la forme de deux 
masses échogènes de part et d'autre du raphé médian (voir 
fig. 6.112c et d). La migration peut être retardée et/ou incom- 





plète (cryptorchidie). Les bourses sont alors vides, plus 
petites que normalement (fig. 14.47a). La cryptorchidie peut 
être isolée ou s'intégrer à un syndrome polymalformatif ou 
une anomalie de l'appareil urinaire (prune belly syndrome). 

Il est possible d'observer au cours de la vie fœtale une hydro- 
cèle, uni- ou plus volontiers bilatérale, en rapport avec une obli- 
tération incomplète du canal péritonéovaginal, se traduisant 
par une légère augmentation du volume scrotal, le testicule flot- 
tant au sein de l'épanchement intrascrotal. L'évolution est en 
règle spontanément résolutive (fig. 14.47b et voir fig. 6.112d). 

Les anomalies testiculaires sont rarement observées in 
utero. Les tumeurs sont exceptionnelles. Des anomalies de 
taille et/ou de structure peuvent correspondre à une dysgé- 
nésie gonadique (fig. 14.47c) éventuellement liée à une ano- 
malie chromosomique comme un syndrome de Klinefelter. 
Des bourses volumineuses peuvent être retrouvées en cas de 
torsion testiculaire (gros testicule échogène au sein d'une 
zone hypo-échogène cloisonnée par épanchement héma- 
tique, l'évolution se faisant vers une atrophie testiculaire), 
d'images digestives lors d'une hernie inguinale, d'images 
hyperéchogènes par méconium calcifié lors d'une péritonite 
méconiale. 


Fig. 14.47 Testicules. a. Ectopie probable avec testicules non visibles à 34 SA, de part et d'autre du raphé médian (—). Chez le nouveau-né, à 
terme, ectopie unilatérale. b. Hydrocèle bilatérale. 34 SA. Un seul testicule (—) est visible sur ce plan de coupe. c. Dysgénésie gonadique isolée, 
35 SA. Un des deux testicules est retrouvé un peu augmenté de volume, hyperéchogéne, avec deux petits kystes (=) : diagnostic postnatal de 


syndrome de Klinefelter (47,XXY) en mosaïque. 
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Anomalies de la verge 


La verge est de taille variable selon les sujets et le terme. Elle 
peut être mesurée depuis la jonction pubopénienne jusqu à 
l'extrémité du gland. Sa longueur médiane est de 6 mm à 
18 SA, 9 à 10 mm à 22 SA (3° percentile = 6 mm) et 19 mm 
à 32 SA (3° percentile = 14 mm), selon l'étude de E. Vuillard. 
Le canal urétral peut être suivi jusqu'à son extrémité distale 
et un jet urinaire est parfois visible aidé par le Doppler cou- 
leur permettant d'individualiser le méat urétral. Une verge 
trop petite peut faire suspecter un micropénis (syndrome 
de Smith-Lemli-Opitz, association CHARGE, syndrome 
de Pallister-Hall, dysplasie campomélique) et un aspect 
coudé (ou en champignon) fera suspecter un hypospadias 
(fig. 14.48a et b). L'hypospadias est fréquent (1 cas pour 
500 naissances), le plus souvent isolé mais il faut néan- 
moins penser à rechercher un syndrome de Smith-Lemli- 
Opitz (voir plus loin et tableau 8.3). En cas d'hypospadias 
très postérieur, le petit pénis est incurvé et recouvert par les 
bourrelets des deux bourses, donnant un aspect de scrotum 
bifide, pouvant être associé à des anomalies anorectales et/ 
ou périnéales (fig. 14.48c). L'épispadias ou des anomalies 
à type de bifidité sont plus rares et généralement retrouvés 
dans le cadre de syndromes polymalformatifs (exstrophie 
vésicale, régression caudale...). 


Une dilatation du canal urétral peut être exceptionnelle- 
ment observée, réalisant un «mégalo-urètre » (fig. 14.49) : il 
peut s'agir de valves de l'urètre antérieur (méga-urètre anté- 
rieur) dont les complications potentielles sont les mêmes 
que pour les valves de l'urètre postérieur. Un défaut de déve- 
loppement des tissus érectiles peut également conduire à 
un aspect de mégalo-urètre : on distingue le mégalo-urètre 
scaphoïde (agénésie des corps spongieux), de bon pro- 
nostic en l'absence d'altération de la fonction rénale, et le 
mégalo-urètre fusiforme (agénésie des corps spongieux et 
caverneux), de plus mauvais pronostic car toujours associé à 
d'autres malformations. 


Chez la fille 


Au cours de la grossesse, l'appareil génital féminin (ovaires, 
utérus et vagin) est soumis à une forte imprégnation hor- 
monale par les estrogènes et la progestérone d'origine 
maternelle et placentaire. Les ovaires augmentent progres- 
sivement de taille de même que l'utérus dont le diamètre 
transverse passe de 6 mm au 2° trimestre à 20 mm au 3° tri- 
mestre. Néanmoins, il n'est visible que dans 50 % des cas 
au 2° trimestre et dans 85 % des cas au 3° trimestre. L'éva- 
luation de la distance vésicorectale est un moyen indirect 





Fig. 14.48 Hypospadias. a. Verge un peu courte et coudée (—) prenant un aspect en champignon en coupe frontale. b. 28 SA. Verge courte et 
coudée (—). Foetus porteur par ailleurs d'une duplicité rénale avec abouchement ectopique d'un uretère. c. 32 SA. Hypospadias (—) chez un foetus 
porteur d'un syndrome de Cornelia De Lange. d. 33 SA. Petite verge coudée (—) recouverte partiellement par le bourrelet des deux bourses 


(1 et 2) donnant un aspect de scrotum bifide. 
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Fig. 14.49 Mégalo-urètre. a. Dilatation urétrale (>) à 5 mois, par valves de l'urétre antérieur. b, c. 23 SA. En b, mégalo-urètre antérieur (—). En c, 
celui-ci est responsable d'une dilatation des voies excrétrices urinaires avec grande vessie (V) oblongue à paroi épaisse (+) et crénelée, et dilatation 


urétérale (U). 


de rechercher la présence de l'utérus : distance vésicorec- 
tale en mm = (0,26 X âge gestationnel en semaines) - 2,17. 
La totalité des garçons est au-dessous de cette valeur et 
99 % des filles au-dessus. Sous influence hormonale, une 
sécrétion muqueuse se produit au niveau du vagin et du 
col utérin, l'endomètre s'épaissit, parfois visible sous la 
forme d'un liseré médian hyperéchogène (voir fig. 6.111). 
Une petite métrorragie de privation peut parfois s'‘observer 
quelques jours après la naissance, provoquée par la chute 
hormonale brutale. De même, la maturation insuffisante 
de l'axe gonadotrope foetal et l'action conjointe des hor- 
mones maternoplacentaires peuvent s'accompagner d'une 
stimulation folliculaire excessive avec apparition de kystes 
fonctionnels. 


Kystes de l'ovaire 


L'anomalie « génitale » la plus fréquemment observée est 
le kyste fonctionnel de l'ovaire. Il survient le plus sou- 
vent au cours du 3° trimestre, une apparition plus précoce 
étant possible mais plus rare. La survenue de ces kystes 
est favorisée par l'augmentation de la B-hormone chorio- 
nique gonadotrope ou B-HCG (placenta hypertrophique, 
diabète, pré-éclampsie). Il se traduit en échographie sous 
la forme d'une image liquidienne arrondie ou ovalaire, 
latérovésicale, prérénale, à paroi fine et régulière, le plus 
souvent uniloculaire, à contenu anéchogène et avasculaire 


(fig. 14.50a et b et voir fig. 13.24a et b). La présence d'une 
cloison est possible et doit être distinguée d'un follicule 
saillant dans la lumière du kyste, aspect évocateur de 
l'origine ovarienne du kyste. De taille variable, le kyste de 
l'ovaire peut être volumineux et occuper une large partie 
de l'abdomen remontant jusqu'aux organes sus-mésoco- 
liques et prenant une topographie médiane. Le risque est 
la survenue d'une hémorragie qui se traduit par une aug- 
mentation de la taille du kyste et surtout une modification 
de son échostructure : présence d'un contenu hétérogène 
plus ou moins échogène, de cloisons, d'une zone de sédi- 
mentation horizontale (fig. 14.50c à e et voir fig. 13.24c à 
g). En cas kyste hémorragique volumineux (fig. 14.50f), 
un contrôle Doppler de l'artère cérébrale moyenne peut 
être indiqué pour ne pas méconnaître une anémie fœtale 
éventuelle. Cette complication hémorragique peut être 
liée à une torsion (fig. 14.509), primitive ou secondaire, 
mais ce diagnostic est difficile à affirmer en période 
anténatale. Des formes bilatérales, rares sont possibles 
(fig. 14.49h à k). 

En pratique, une simple surveillance est souvent pro- 
posée car ces kystes disparaissent spontanément le plus 
souvent, en laissant quand même un doute sur le pronos- 
tic fonctionnel de l'ovaire concerné en cas d'hémorragie. 
Il est exceptionnel de proposer une ponction anténatale, 
le rapport bénéfice/risque n'étant pas évident. En cas de 
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Ovaire droit Ovaire gauche 


Fig. 14.50 Kystes de l'ovaire. a. 34 SA. Coupe parasagittale gauche. Formation anéchogène (*), prérénale (R) et sous-gastrique (E) évoquant chez un 
fœtus de sexe féminin un kyste de l'ovaire non compliqué jusqu'à preuve du contraire. b. Volumineux kyste pelvien (+) sus-vésical remontant sous le foie (F) 
découvert à 32 SA, anéchogène et à paroi fine régulière. c. 34 SA. Net dépôt de sédimentation (—) au sein de cette formation kystique qui évoque une 
complication à type d'hémorragie. d, e. Kystes de l'ovaire (—) dont la sémiologie échographique évoque une complication à type d'hémorragie. Dépôt de 
sédimentation en d, travées de fibrine en e (35 SA pour les deux foetus). f. Hémorragie intrakystique : augmentation importante du volume jusqu'au foie (F), 
caillot rétractile (=). g. Torsion : œdème pariétal avec dédoublement du contour (—) et échos déclives (V : vessie). h. Forme bilatérale de kystes ovariens 
cloisonnés. i à k. Kystes ovariens bilatéraux. De part et d'autre de la vessie (V), on retrouve, à 34 SA, deux images liquidiennes (KD et KG) chez un fœtus de 
sexe féminin (). Le terme et le phénotype féminin sont en faveur de kystes ovariens. Le contrôle effectué 2 semaines plus tard (j) montre la diminution de taille 
des kystes ovariens, notamment à gauche, témoignant de leur caractère fonctionnel. L'échographie postnatale (k) retrouve des ovaires normaux, folliculaires. 
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kyste persistant, il est conseillé un suivi évolutif postna- 
tal. De même, en cas de kyste hémorragique, un contrôle 
postnatal peut être proposé : la visualisation de deux 
ovaires avec leurs structures folliculaires est rassurante 
(fig. 14.50k). 

Le diagnostic de kyste de l'ovaire est le premier à évo- 
quer pour une image liquidienne abdominale, absente lors 
de l'échographie du 2° trimestre chez un fœtus féminin. 
On énumérera ensuite la liste classique des autres masses 
liquidiennes intra-abdominale : duplication digestive, kyste 
du mésentère, lymphangiome kystique, rein pelvien hydro- 
néphrotique ou présentant une dysplasie multikystique, 
kyste de l'ouraque, hydrocolpos, pseudo-kyste méconial, 
méningocèle antérieure (voir paragraphes précédents et 
chapitre 13). 


Hydrocolpos 


En cas d'obstacle à l'écoulement des sécrétions muqueuses 
utérovaginales, il se produit une distension du vagin 
(hydrocolpos), parfois très importante, qui peut s'étendre 
à la cavité utérine (hydrométrocolpos). Le plus souvent, 
l'obstacle est une imperforation hyménéale qui sera faci- 
lement corrigée à la naissance par une simple incision de 
l'hymen. 

Beaucoup plus rarement, il s'agira d'un diaphragme vagi- 
nal ou d'une hypoplasie vaginale segmentaire. Son asso- 
ciation avec une cardiopathie, une malformation du canal 
anal et une polydactylie est observée dans le syndrome de 
McKusick-Kaufman à transmission autosomique récessive. 
En cas d'utérus didelphe, il peut y avoir un obstacle vaginal 
sur un des cols utérins. Son association à une atteinte uri- 
naire (agénésie rénale homolatérale, rein ectopique avec ou 
sans dysplasie, duplication rénale avec abouchement ecto- 
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pique) est observée dans le syndrome de Herlyn-Werner- 
Wunderlich. Une autre cause de «rétention » liquidienne 
intravaginale est l'abouchement anormal d'un uretère 
fonctionnel. 

Dans le cas habituel d'un obstacle hyménéal, l'hydro- 
colpos se traduit en échographie (fig. 14.51) par l'appa- 
rition, au-delà du 2° trimestre, d'une masse liquidienne 
médiane sous- et rétrovésicale, augmentant progressive- 
ment de taille et pouvant devenir volumineuse en remon- 
tant bien au-dessus du niveau de l'ombilic. La forme est 
celle d'une poire inversée avec un sommet en situation 
basse dans le pelvis : cet aspect pourrait être interprété 
comme le récessus vésical d'une mégavessie par valves de 
l'urètre postérieur (mais la vessie est rapidement retrou- 
vée devant la masse chez un fœtus de sexe féminin). Le 
contenu muqueux est typiquement finement échogène 
ou avec un niveau déclive, contrastant avec l'urine ané- 
chogène dans la vessie. En cas d'utérus didelphe avec un 
hémivagin cloisonné, un aspect bilobé et latérodévié peut 
être observé et doit faire rechercher une anomalie associée 
de l'appareil urinaire. Cet hydrocolpos peut être cloisonné 
et fait alors discuter la possibilité d'une malformation 
plus complexe de type cloaque (fig. 14.51d et e) que l'IRM 
pourra préciser. 


Hypertrophie du clitoris 


Le clitoris peut présenter un développement anormal sous 
l'effet d'androgènes d'origine maternelle (apport exogène 
ou tumeur androgénosécrétante) ou d'origine fœtale (sur- 
rénales). Le diagnostic d'hypertrophie clitoridienne est dif- 
ficile et repose sur un aspect saillant du clitoris dépassant de 
plus de 5 mm les grandes lèvres. 





Fig. 14.51 Hydrocolpos - hydrométrocolpos. a. 29 SA. Coupe transversale du pelvis. En arrière de la vessie (V) entourée des artères ombilicales 
et en avant du sacrum (S), on retrouve une formation (+) arrondie, à paroi épaisse et au contenu anéchogène mais piqueté d'échos. b. 34 SA. 
Coupe transversale du pelvis. Derrière la vessie (V), l'hydrocolpos (+) est volumineux et son contenu muqueux est hypo-échogène, sans renforce- 
ment postérieur. Noter la nette différence d'échogénicité entre le contenu vésical et le contenu de l'hydrocolpos. 
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Fig. 14.51 Suite. c. IRM du foetus précédent. Coupe sagittale médiane en pondération T2. Dilatation importante du vagin (Vg), à contenu liqui- 
dien avec visualisation de l'empreinte du col utérin à son sommet (—). La vessie (V), distincte de l'hydrocolpos est refoulée en avant. d. 32 SA. 
Coupe frontale postérieure pelvienne. Aspect curieux de ces quatre structures anéchogènes symétriques. Il s'agit en fait de deux hémivagins (Vg) 
dilatés surmontés de deux cavités utérines (U) dilatées dans le cadre d'un double hydrométrocolpos. e. Même foetus qu'en d. IRM. Confirmation 
d'un hydrométrocolpos avec utérus (U) bicorne et cloison vaginale (—) dans un contexte de cloaque avec fistule du tube digestif entre les deux 
vagins. f. Hydrocolpos sur imperforation hyménéale chez un nouveau-né. Source : fig. 14.51f de E. Aubry. 


Anomalies du développement génital 


Les anomalies du développement génital sont rares (1 cas 
pour 5000 naissances). Les ambiguités et leurs étiologies 
sont classées en anomalies du développement sexuel, avec 
formule chromosomique 46,XX ou 46,XY, et sont résumées 
dans le tableau 14.5. 

Ces anomalies du développement génital peuvent 
se retrouver dans de nombreux syndromes polymalfor- 
matifs : syndrome de Smith-Lemli-Opitz (dysmorphie 
faciale, polydactylie, micropénis, hypospadias, ano- 
malie cérébrale structurelle à l'origine du déficit intel- 


lectuel), association VACTERL, association CHARGE, 
syndrome de Willi-Prader (hypogonadisme, hypotonie, 
surcharge pondérale), syndrome de Denys-Drash (syn- 
drome néphrotique par sclérose mésangiale à l'origine 
d'un œdème voire d'une anasarque, organes génitaux 
externes de type féminin chez les garçons), syndrome de 
Pallister-Hall (RCIU, polydactylie, micropénis, anomalie 
cérébrale), WAGR syndrome, dysplasie campomélique. 
Exceptionnellement, ces anomalies du développement 
sexuel sont dues à la présence chez un même individu de 
tissu gonadique ovarien et testiculaire. 
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Tableau 14.5 Étiologies des anomalies du 
développement génital. 


Anomalie du 


développement Étiologies 
génital 
Avec formule — Hyperplasie congénitale des surrénales 


chromosomique 
46,XX 


par déficit en 21-hydroxylase = production 

excessive d'androgènes foetaux, cause la plus 

fréquente; autosomique récessive 
— Production excessive d'androgènes 
maternels par : tumeur ovarienne; tumeur 
surrénalienne; déficit en 5 a-réductase 
Anomalie du développement gonadique : 
dysgénésie ovarienne; ovotestis 
Associations malformatives : urinaires et 
rectales non syndromiques; association 
MURCS; syndrome d'Antley-Bixler 


Avec formule — Insuffisance de production des androgénes 
chromosomique par le testicule : anomalie de la synthèse de 
46,XY testostérone (déficit en 36-hydroxystéroïde 
déshydrogénase, déficit en 17a-hydroxylase, 
déficit en 17B-hydroxystéroïde 
déshydrogénase); anomalie du métabolisme 
de la testostérone (déficit en 5a-réductase); 
anomalie de la biosynthèse du cholestérol 
(syndrome de Smith-Lemli-Opitz dû à un 
déficit en 7-déhydro-cholestérol réductase) 
— Insensibilité partielle ou totale des 
tissus cibles aux androgènes (mutation 
du récepteur à la testostérone) avec si 
insensibilité totale, un phénotype féminin 
(testicule féminisant ou syndrome de Morris) 
— Dysgénésie gonadique : testis determining 
factor du gène SRY absent ou anormal 
avec absence d'hormone anti-müllerienne 
(AMH) ou expression insuffisante; un défaut 
qualitatif ou d'action de l'AMH conduit à 
un développement de type masculin avec 
persistance des canaux mülleriens (utérus et 
trompes) 


Rappel étiopathogénique 

La différenciation sexuelle comporte deux phases : le 
sexe génétique détermine la différenciation gonadique 
(6°-8° semaine de développement) qui permet dans un 
deuxième temps la différenciation sexuelle des organes 
génitaux de la 8° à la 12° semaine (garçon) ou 16° semaine 


(fille). 


Chez le garçon 


La présence du gène SRY (Sex-determining Region of Y 
chromosome) sur le chromosome Y permet la différencia- 
tion de la gonade en testicule, quel que soit le nombre de 
chromosomes X associés, en élaborant une protéine appe- 
lée testis determining factor (TDF). Ce facteur déterminant 
le testicule est nécessaire et suffisant a la différenciation 
gonadique en testicule, au sein duquel se développent les 
cellules de Leydig et de Sertoli. Les cellules de Leydig pro- 
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duisent de la testostérone nécessaire au développement des 
canaux de Wolff et les cellules de Sertoli sécrètent l'hor- 
mone antimüllerienne (anti-miillerian hormone ou AMH), 
sous contrôle du gène SOX9, nécessaire au déclenchement 
de la transcription de l'AMH, mais aussi des gènes SFI et 
DAX1. Ainsi, une fois l'orientation gonadique déterminée, 
la différenciation peut se faire dans le sens masculin, avec 
développement des organes génitaux externes : les canaux 
de Wolff, au contact des testicules donnent l'épididyme, le 
cordon spermatique, les vésicules séminales et les canaux 
éjaculateurs, tandis que le développement du sinus urogé- 
nital se fait dans le sens masculin avec un urètre qui suit 
l'allongement du tubercule génital. 

En l'absence d'AMH, la différenciation des organes géni- 
taux externes se fait dans le sens féminin. Une insuffisance 
de production de testostérone, un défaut de sa transforma- 
tion en dihydrotestostérone (très active sur le développe- 
ment du pénis, du scrotum et de la prostate) par un déficit en 
5a-réductase, ou une insensibilité des récepteurs entraînent 
une anomalie du développement sexuel avec formule chro- 
mosomique 46,XX. 


Chez la fille 


En l'absence de chromosome Y et en présence de deux chro- 
mosomes X, le dosage sensitive sex reversal (DSSR), localisé 
sur le bras court du chromosome X et facteur d'inhibition 
testiculaire, n'est pas réprimé par le gène SRY et peut expri- 
mer le gène DAX1. La gonade devient ovaire sous l'action 
du gène DAX1 notamment, et les organes génitaux issus 
des canaux de Müller se développent dans le sens féminin, 
donnant les trompes utérines, l'utérus et le 1/3 supérieur du 
vagin. 

Dans certains déficits enzymatiques congénitaux, la 
production de cortisol est bloquée et le métabolisme 
détourné vers la production d'un excès d'androgène qui 
provoque, chez ce fœtus féminin, une anomalie du déve- 
loppement sexuel avec formule chromosomique 46,XX 
mais avec un degré de virilisation variable qui va de la 
simple hypertrophie clitoridienne à un clitoris proche 
d'une verge hypospade, où débouche le vagin, avec fusion 
partielle de grandes lèvres de type scrotal. Les organes 
génitaux internes sont normaux. Le déficit le plus fréquent 
concerne la 21-hydroxylase et entraîne le syndrome d'hy- 
perplasie congénitale des surrénales (HCS). Le diagnos- 
tic précoce d'HCS (sur ADN foetal), en cas d'antécédents 
familiaux, peut permettre une corticothérapie maternelle 
évitant la virilisation fœtale. Par ailleurs, le dépistage bio- 
logique est systématique en France chez tous les nouveau- 
nés (recherche des déficits partiels). 

Au total, la différenciation sexuelle est : 
= chromosomique (XY ou XX) lors de la fécondation; 
= gonadique (testicule ou ovaire) vers 8-9 SA; 
= phénotypique (organes génitaux externes et internes) 

sous l'effet des hormones avec un achèvement vers 12 SA 

chez le garçon et un peu plus tard chez la fille. 
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Diagnostic échographique 

Chez le garçon, la verge peut être visible au 1“ trimestre après 
12 SA, reconnue devant un «tubercule génital» présentant 
une orientation antérieure presque perpendiculaire au plan 
rachidien (en tout cas supérieure à 30°), alors que le clitoris 
conserve une orientation caudale parallèle au plan du rachis 
(inférieure à 10°, voir fig. 6.109). Le pénis est mesuré depuis 
la jonction pubopénienne jusqu à l'extrémité du gland (voir 
plus haut). Chez la fille, au-delà du 1° trimestre, le clitoris 
est plus ou moins visible entre les lèvres et le développement 
de l'utérus s'accompagne d'une augmentation de la distance 
rectovésicale. 

Le diagnostic échographique d'une anomalie du dévelop- 
pement génital repose sur : 
= la mesure et la forme du bourgeon génital; 
= la position du méat urinaire, si la miction a pu être 

observée; 
= la présence, l'aspect et la position des testicules; 
= la recherche de l'utérus et/ou la distance rectovésicale. 

Cette analyse ne peut être dissociée de la recherche d'ano- 
malies associées (biométrie fœtale, microcéphalie, cœur, 
reins...) et de l'histoire de la grossesse (marqueurs sériques, 
virilisation progressive/surrénales) et familiale (consangui- 
nité, hyperandrogénie, retard mental, anomalie du dévelop- 
pement génital dans la famille). 

Pour un garçon, la difficulté vient que le tubercule génital 
peut paraître court ou coudé; au contraire, pour une fille, 
il peut paraître trop long avec saillie du clitoris au-delà du 
plan labial supérieur à 5 mm. Les bourrelets génitaux sont 
anormaux : scrotum bifide, hypertrophie ou aspect fusionné 
des grandes lèvres. 

En résumé, on hésitera parfois entre petit pénis ou 
grand clitoris, bourses plates ou grandes lèvres soudées 
(fig. 14.52). La recherche de l'utérus, potentiellement visible 
dès le 2° trimestre est un élément d'orientation mais elle 
n'est souvent possible qu'au 3° trimestre si la position fœtale 
le permet (voir fig. 6.111). L'analyse échographique conduit 
donc parfois à une situation ambigué et embarrassante ne 
permettant pas de conclure. 

Quelquefois, ces anomalies s'intègrent a des malforma- 
tions cloacales plus complexes ou à des syndromes polymal- 
formatifs qui dominent alors la présentation échographique 
et le pronostic, l'ambiguïté devenant accessoire. 

L'étude des surrénales foetales n'est pas toujours contri- 
butive, car il est difficile de différencier une hyperplasie de 
l'hypertrophie physiologique chez le foetus (voir chapitre 6, 
Surrénales), et une authentique hyperplasie des surrénales 
peut être échographiquement normale. Un excès de volume 
surrénalien peut se traduire in utero par un aspect cérébri- 
forme des contours, une surrénale plutôt discoïde que trian- 
gulaire avec un cortex hypo-échogène plus épais, voire un 
aspect homogène (sans la zone centrale échogène d'une sur- 
rénale normale). Un tel aspect est en faveur d'une hypertro- 
phie surrénalienne, notamment dans les formes familiales 
bien identifiées. 


Conduite à tenir 


Concernant les anomalies du développement génital, on se 

rappellera que : 

= il s'agit d'un diagnostic anténatal difficile qui doit être 
présenté comme tel aux parents, avec précaution (mise 
en cause de la féminité ou de la virilité de leur enfant), en 
utilisant des termes neutres, tels que «bourgeon génital», 

«bourrelets génitaux », «gonades » car il est souvent diffi- 

cile de préciser d'emblée le type d'anomalie suspectée ; 

= il n'ya pas d'urgence prénatale ni postnatale, même si un 
déficit enzymatique (HCS/déficit en 21f-hydroxylase) 
doit être pris en charge sans tarder dans les premiers 
jours. Néanmoins, si le diagnostic d'HCS peut être évo- 
qué suffisamment tôt, il peut être proposé de débuter un 
traitement par dexaméthasone pour bloquer la fonction 
surrénalienne fœtale et limiter les effets de la masculini- 
sation chez les filles; 

= sile diagnostic d'anomalie du développement génital est 
évoqué, le bilan complémentaire à proposer comprend 
un caryotype, d'autant plus qu'il existe des anomalies 
associées, afin de préciser la génotypie (ce qui ne préjuge 
pas de l'orientation phénotypique qui sera retenue) et de 
rechercher une anomalie chromosomique (CGH array 
ou ACPA): 

— chez une fille (XX), une anomalie du développement 
génital doit conduire à rechercher une exposition 
anormale aux androgènes d'origine fœtale (dosage de 
la 17-hydroxy-progestérone dans le liquide amnio- 
tique en faveur d'une hyperplasie congénitale des 
surrénales) ou, plus rarement, d'origine maternelle 
(consommation ou production) ou placentaire (déficit 
en aromatase), 

— chez un garçon (XY), la situation est plus complexe. 
La première étape est de rechercher l'existence d'un 
gène SRY. En l'absence de causes caryotypiques 
(mosaïcisme) ou géniques, une cause hormonale 
(défaut de synthèse de la testostérone ou de réponse 
aux hormones hypophysaires, déficit enzymatique 
dans la synthèse de la testostérone testiculaire ou de 
l'aromatisation) ou une insensibilité partielle ou totale 
de récepteurs peuvent être à l'origine des anomalies 
observées. Un dosage du 7-déhydroxycholestérol 
peut être proposé pour rechercher un syndrome de 
Smith-Lemli-Opitz; 

= dans ces situations difficiles, il est toujours nécessaire de 
prévoir une consultation pédiatrique médicochirurgicale 
spécialisée ; 

= ne pas arriver a voir le sexe avec des excuses diverses (et 
parfois réelles), même si ce n'est pas glorieux, est parfois, 
pour l'échographiste, la moins mauvaise solution ; 

= à la naissance, un bilan (clinique, biologie, échographie 
pelvienne, génitographie, endoscopie) précisera la mor- 
phologie de l'appareil génito-urinaire afin d'évaluer les 
possibilités thérapeutiques et proposer l'orientation phé- 
notypique (choix du sexe). 
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Fig. 14.52 Anomalies du développement génital. a. Coupe tangentielle au périnée. 29 SA. Hypotrophie des organes génitaux externes 
masculins avec notamment une petite longueur du pénis (>). b. 29 SA. Verge d'aspect habituel mais bourses plates (=). Cryptorchidie. 
c. Scrotum bifide et micropénis. d à f. 33 SA. Scrotum bifide et hypospade postérieur. Aspect coudé de la verge (—) sur la coupe sagittale (d). 
Coupes frontales (e, f) : la verge coudée (—>) est partiellement enfouie au centre d'un scrotum bilobé (+). g. Nouveau-né (autre observation) : 
fusion des grandes lèvres et hypertrophie clitoridienne (étiologie médicamenteuse possible car grossesse sur stérilet hormonal, diagnostic non 


fait in utero). 
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Pathologies de la surrénale 


Les principales anomalies de la surrénale diagnostiquées 
en échographie sont l'hématome de la surrénale et le neu- 
roblastome surrénalien. Nous avons vu précédemment que 
l'hyperplasie congénitale de la surrénale était un diagnostic 
difficile en dehors d'un contexte familial et/ou d'une ano- 
malie du développement sexuel. 


Hématome de la surrénale 


L'hématome de la surrénale traduit une hémorragie locale 
dont l'étiologie est inconnue (ischémie par embolie ou par 
hypodébit ? anomalie vasculaire ? tumeur associée ?). Parfois, 
il est secondaire à l'extension d'une thrombose de la veine 
rénale gauche dans la veine surrénalienne (voir plus haut). 


Il se traduit par l'apparition d'une masse sus-rénale, 
respectant le parenchyme rénal, dont l'échostructure peut 
être échogène plus ou moins hétérogène à la phase initiale 
(fig. 14.53a), devenant par la suite anéchogène pour régres- 
ser en 3 à 6 semaines (fig. 14.53b et c). Le Doppler couleur 
ne décèle pas de flux sanguin dans cette masse. La surveil- 
lance permet de suivre les modifications d'échostructure et 
de taille et d'éliminer l'existence d'un neuroblastome asso- 
cié, qui se traduirait par une masse en général plus complexe 
dont l'échostructure reste mixte ou «solide » sans tendance 
à la régression de volume pendant la période anténatale. 
L'IRM peut orienter le diagnostic en notant la présence de 


sang. 





Fig. 14.53 Hématome de la surrénale. a. Coupe longitudinale du flanc droit. 32 SA. Masse sus-rénale (>), de 40 mm de diamètre, hypo-écho- 
gène, trabéculée, à contours nets évoquant un processus hémorragique récent. Sa localisation évoque un hématome de la surrénale. R : rein. b, 
c. Hématome kystique de la surrénale. En b, mise en évidence d'un kyste surrénalien gauche (Ky) à paroi fine et régulière. Le kyste primitif surrénalien 
est possible mais rare. En c, La régression, lors du contrôle à 36 SA, peut plaider en faveur d'un kyste secondaire à une hémorragie. RG : rein gauche. 


Source : fig. 14.53a de A.-S. Valat. 


Chapitre 


Tumeur de la surrénale 


Pour l'essentiel, il s'agit du neuroblastome qui siège le plus 
souvent au niveau abdominal et au niveau surrénalien (neuf 
fois sur dix) avec une prédominance droite. Il peut se pré- 
senter sous la forme d'une masse « solide», échogène ou 
hétérogène et calcifiée ou encore prendre un aspect kystique, 
hypo-échogène, trabéculé en cas de phénomènes de nécrose 
et dhémorragie au 3° trimestre. Les formes solides peuvent 
s'accompagner d'une augmentation vasculaire visible au 
Doppler couleur. Les contours du rein sont respectés. 

Dans les formes solides, le diagnostic est facilement évo- 


qué (fig. 14.54a). 
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En cas de masse hétérogène, un hématome de la surrénale 
peut être discuté, tout en sachant que le neuroblastome peut en 
être la cause. L'absence de régression, voire l'augmentation de la 
taille, ou à l'inverse la régression progressive postnatale laissant 
la place à une petite structure échogène mal limitée, à peine 
visible sont en faveur d'une origine tumorale (fig. 14.54b à d). 

En cas de forme kystique pure, un épaississement pariétal 
initial ou apparaissant au cours de la surveillance suggère le 
diagnostic (fig. 14.54e à g). 

Dans deux tiers des cas, la tumeur est localisée à la glande 
elle-même, mais une dissémination hépatique est obser- 
vée dans 20 % des cas, réalisant le syndrome de Pepper. Le 


Fig. 14.54 Neuroblastome. a. Volumineuse tumeur sus-rénale (R), échogène correspondant à une forme «solide» de neuroblastome surré- 
nalien (+). b. Masse sus-rénale (—) partiellement kystique. c, d. Le suivi postnatal (c) montre une évolution spontanément favorable avec une 
involution progressive de la masse (d). e à g. Hématome de la surrénale et neuroblastome. En e, à 24 SA, la surrénale gauche apparaît élar- 
gie (h) d'échostructure mixte. En f, le contrôle à 28 SA montre une transformation kystique. En g, la modification de l'échostructure et l'aspect 
échogène de la paroi lors d'un contrôle à 36 SA doivent conduire à évoquer la possibilité d'un neuroblastome. RG : rein gauche; E : estomac 
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pronostic de ces formes anténatales est bon dans 90 % des 
cas, car l'amplification du gene N-myc est absente. 

Le tératome surrénalien est rare et pourrait être évoqué 
devant une masse sus-rénale d'échostructure mixte avec des 
zones nodulaires pariétales plus échogènes voire calcifiées. 


LIRM peut aider au diagnostic en notant la présence de graisse. 

L'observation de kystes surrénaliens est possible, et une 
forme bilatérale peut être observée dans le syndrome de 
Beckwith-Wiedemann. Il convient bien entendu d'éliminer 
un kyste d'origine rénale (fig. 14.55a à d), notamment en 


~~ 


REIN GAUCHE 





Fig. 14.55 Tumeurs surrénaliennes — diagnostic différentiel. a à d. Kystes des fosses lombaires d'origine rénale. a. Sur une coupe transversale 
passant au niveau des loges rénales, mise en évidence d'un kyste cloisonné (+). b. Ce kyste présente des contacts étroits et une continuité avec 
le rein adjacent (—) sur une coupe longitudinale du rein gauche, ce qui est en faveur d'une duplication avec hydronéphrose polaire supérieure. 
c. Volumineux kyste de la fosse lombaire (*) en coupes transversale et longitudinale, avec un rein non vu. Devant son caractère expansif une 
ponction du kyste est effectuée. d. Après ponction, on met en évidence une plage liquidienne (+) bordée par une bande tissulaire échogène (=) 


correspondant au parenchyme rénal, en faveur d'une hydronéphrose kystique en l'absence de rein visible. E 


: estomac. e, f. Séquestrations 


sous-diaphragmatiques. En e, coupe frontale thoraco-abdominale. Forme «solide » de séquestration pulmonaire sous-diaphragmatique (—) dont 
le diagnostic a été posé par une IRM. E : estomac; P : poumon droit. En f, coupe longitudinale d'une loge rénale. 34 SA. Masse sus-rénale (=) 
hétérogène, bien différenciée du rein (R). On s'efforce de repérer la surrénale et de rechercher un pédicule vasculaire d'origine systémique dont la 
présence confirmerait le diagnostic de séquestration pulmonaire sous-diaphragmatique. 


Chapitre 14. Pathologie de l'appareil génito-urinaire 


rapport avec une duplication, ou dilatation obstructive, une 
hémorragie surrénalienne kystisée et/ou un neuroblastome 
kystique, une pathologie kystique d'un organe voisin (kyste 
du cholédoque, hépatique ou splénique) ou du rétropéritoine 
(lymphangiome kystique) qui sont étudiés au chapitre 13. 

Dans une lésion d'échostructure mixte, on peut discu- 
ter un hamartome hépatique ou une séquestration sous- 
diaphragmatique qui est volontiers située à gauche et dont 
le diagnostic repose sur la recherche du pédicule vasculaire 
(fig. 14.55e et f). 

En pratique, en dehors de l'hémorragie surrénalienne 
complètement régressive, une prise en charge et une surveil- 
lance postnatale sont proposées afin d'éliminer toute origine 
tumorale. 
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L'échographie morphologique des membres foetaux reste 
un exercice délicat, malgré les différentes techniques à notre 
disposition, y compris le mode volumique. Le taux de dia- 
gnostic «exact» anténatal des pathologies osseuses dépistées 
est d'environ 60 % (70 % pour les anomalies majeures et 20 % 
pour les anomalies dites mineures des extrémités), mais la 
gravité de celles-ci est le plus souvent correctement évaluée. 

Les anomalies du squelette sont fréquentes (1 cas pour 
1000 naissances) et sont intégrées deux fois sur trois à un 
syndrome polymalformatif. 

La période d'exploration échographique optimale se 
situe entre 12 semaines d'aménorrhée (SA), notamment 
par voie vaginale (voir fig. 4.8), et 26 SA (voir fig. 6.113 
à 6.121). La Commission nationale de l'échographie obs- 
tétricale et fœtale (CNEOF) recommande, pour une écho- 
graphie de dépistage au 1“ et au 2° trimestre, de confirmer 
la présence des quatre membres et des trois segments par 
membre. Même connue, une anomalie des membres peut 
être difficile à analyser après 26 SA, en particulier lorsqu'il 
s'agit d'une pathologie positionnelle, a fortiori lors de 
l'examen du 8° mois. Ainsi, assez logiquement, l'étude des 
membres et des extrémités ne fait pas partie des recom- 
mandations de la CNEOF lors de l'examen de dépistage du 
3° trimestre (voir chapitre 1, Contenu et compte rendu de 
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l'examen et chapitre 6, Étude échographique des membres 
et extrémités). 

Par échographie abdominale, les os longs des membres 
deviennent visibles à partir de la 10° SA. Les petits os des 
extrémités ne le sont qu'à la 14° semaine. Par échographie 
endovaginale, 1 à 4 semaines peuvent être gagnées. Les 
membres supérieurs deviennent nettement visibles à la 
8° semaine. À la 10° semaine, la longueur totale des deux 
membres est visible. Le pouce en opposition est visible à la 
9° semaine. La conjonction de la voie vaginale, de la haute 
fréquence, du mode volumique - et de bonnes conditions 
d'examen - peut produire des images d'une très grande 
précision dès 11-14 SA (fig. 15.1a à d et voir fig. 4.8), per- 
mettant des diagnostics précoces (fig. 15.1e); ce créneau 
diagnostique n'est sans doute pas assez utilisé. 


Remarque 


On gardera toujours à l'esprit que l'image échographique est 
formée par la partie déjà ossifiée de l'os, c'est-à-dire les corti- 
cales diaphysaires et les «fronts » d'ossification métaphysaire. 
Les épiphyses non ossifiées sont hypo-échogènes (par exemple, 
tête ou col du fémur). La structure interne de l'os est cachée 
dans l'ombre de la corticale proximale, de même que le contour 
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distal. L'image échographique bidimensionnelle ne saisit donc 
qu'une petite partie de l'anatomie osseuse : seulement la partie 
ossifiée et seulement la surface orientée vers la sonde. Il faut 
reconstruire mentalement le reste. La reconstruction tridimen- 
sionnelle mode osseux, quand les conditions techniques sont 
favorables, améliore sensiblement l'imagerie du squelette foetal. 


Court rappel embryologique 


C'est le mésoblaste para-axial qui est à l'origine de l'appareil 
locomoteur : squelette (os, cartilage), tissu conjonctif (muscle, 
derme, hypoderme et vaisseaux). Les membres se mettent en 
place entre la 4° et la 8° semaine d'âge conceptionnel, à partir 
d'une condensation mésenchymateuse, suivie d'une chondrifi- 
cation au début de la 6° semaine. L'ossification endochondrale 
(remplacement progressif du cartilage par de l'os) s'effectue 
entre la 8° et la 12° semaine. 

Les bourgeons des membres supérieurs se développent aux 
26-28° jours en regard des somites cervicaux (C5-C7), 3 à 
4 jours avant ceux des membres inférieurs en regard des somites 
lombaires inférieurs (L3-L5). 

Ces bourgeons s'allongent en deux segments. Le segment dis- 
tal s'aplatit formant une palette où peuvent être identifiés les 
rayons des doigts (J41) et des orteils. Le segment proximal se 
divise en deux parties distinctes pour former le bras et l'avant- 
bras, la cuisse et la jambe, et par flexion le coude et le genou. Par 
un phénomène de rotation, les membres supérieurs prennent 
une position latérale et les membres inférieurs une position 
antérieure. 


Les pathologies seront décrites ici par type en fonction du 

signe d'appel principal : 

= le membre est amputé transversalement ou longitu- 
dinalement : on parle d'agénésie. Les agénésies ont une 
fréquence moyenne de 5 cas pour 1000 naissances, soit 
cing fois plus que celle de la trisomie 21 dans une popula- 
tion de femmes de 25 a 30 ans. Lorsqu'elles sont transver- 
sales, elles sont isolées dans la moitié des cas. Lorsqu'elles 
sont longitudinales, elles entrent majoritairement dans le 
cadre d'une pathologie malformative, de pronostic et de 
prise en charge totalement différents ; 

= le membre présente une brièveté : la démarche dia- 
gnostique est fonction de l'importance de cette brièveté, 
de l'atteinte d'un ou plusieurs segments, de l'uni- ou la 
bilatéralité, du siège sur un ou plusieurs membres, d'une 
déformation surajoutée, de la date du diagnostic (précoce 
dès le 1° ou le 2° trimestre ou tardive en fin de grossesse). 
À côté d'une petite taille constitutionnelle qui est parfois 
évoquée, cette rubrique comporte les anomalies chro- 
mosomiques, mais aussi certains syndromes et toutes les 
chondrodysplasies et nanismes au sens large. La somma- 
tion des signes oriente l'enquête diagnostique; 

= le membre présente des anomalies de segmentation : 
polydactylies ou syndactylies. Les premières, le plus 
souvent isolées, sont volontiers des formes familiales, 
de transmission dominante autosomique. Les secondes, 
difficiles d'accès à l'échographie, peuvent éventuellement 
l'être par le biais des signes d'appel que constituent les 
anomalies associées ; 


= le membre est malposé : les pieds bots sont les anoma- 
lies les plus fréquentes dans ce registre, puis viennent 
les mains botes. Les mains en coup de vent sont plus 
rares. Le caractère uni- ou bilatéral de ces lésions, isolé 
ou entrant dans un contexte malformatif portant sur le 
segment de membre sus-jacent ou touchant une autre 
sphère, leur confère une implication pronostique diffé- 
rente. L'examen fonctionnel porte sur le ou les membres 
atteints pour apprécier le degré de fixation de la mal- 
position, et sur l'ensemble du fœtus à la recherche d'un 
immobilisme ; 

= le membre est déformé sans être raccourci : c'est le pro- 
blème de l'incurvation des os longs. 


Bilan malformatif 


La découverte d'une anomalie des membres ou des extrémi- 
tés impose la recherche de pathologies associées : ensemble 
du squelette sans oublier la cage thoracique et le crâne, 
anomalies viscérales et pathologie annexielle (quantité de 
liquide), mobilité fœtale. 


Squelette 
Os longs 


Les os longs font l'objet d'une inspection complète et d'une 
biométrie plus ou moins exhaustive selon les cas. Les insuf- 
fisances biométriques que l'on rencontre dans le cadre des 
dysplasies osseuses (nanismes), même modérées, sont sou- 
vent caricaturales, évidentes au premier coup d'œil et sans 
commune mesure avec celles d'un retard de croissance 
intra-utérin (RCIU) : la longueur se situe à 5, 10 ou 20 mm 
au-dessous du 3° percentile. 

L'analyse de la forme des os peut conduire à la découverte 
de courbures ou de fractures, uniques ou multiples. Il est plus 
délicat d'apprécier le degré de minéralisation du squelette, 
sauf au niveau de la boîte crânienne. L'observation des mou- 
vements des différents segments de membres, en particulier 
de flexion et d'extension, constitue l'approche fonctionnelle 
et concourt à évoquer ou infirmer une arthrogrypose ou 
une maladie des brides amniotiques par exemple. 


Thorax 


L'aspect «gros ventre + petit thorax» (fig. 15.1f et g) est un 
élément sémiologique souvent frappant. Le périmètre tho- 
racique peut être mesuré mais l'appréciation subjective est 
largement suffisante pour évoquer un thorax étroit (tronc 
en «bouchon de champagne»). 
Le degré d'hypoplasie pulmonaire peut être apprécié de 
façon indirecte : 
= les normes du rapport périmètre thoracique/périmètre 
abdominal se situent entre 0,75 et 1; 
= celles du rapport périmètre thoracique/périmètre cra- 
nien s'inscrivent dans la fourchette de 0,55 à 1,05; 
= celles du rapport cardiothoracique établi sur une coupe 
quatre cavités est d'un tiers et ne doit pas dépasser un 
demi (voir fig. 12.11). 
L'hypoplasie pulmonaire peut aussi être évaluée de façon 
plus spécifique par la mesure de la surface pulmonaire ou le 
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Fig. 15.1 Étude des membres au 1°’ trimestre. a. 12 SA et 4 jours. Bonne visualisation des deux os de l'avant-bras (R : radius; U : ulna) et de la 
main qui est ouverte et comporte 5 doigts avec une position habituelle du pouce (—). b. 12 SA et 2 jours. Les trois segments du membre inférieur 
sont bien vus avec une position habituelle du pied (P) par rapport a l'axe du tibia (T). F : fémur. c. 11 SA. Dès cet âge de grossesse, il est possible 
de voir les membres avec une belle précision (ici, HD-view). d. 13 SA et 2 jours. Etude en mode 3D surface qui permet une bonne approche des 
membres. e à g. Signes précoces et signes indirects. En e, 13 SA et 2 jours. Nanisme diastrophique. Diagnostic évoqué précocément par voie vagi- 
nale. Les membres sont courts et la position des pouces «faisant de l'auto-stop » (—) est très évocatrice. En f, 23 SA, coupe thoraco-abdominale 
frontale. Signe d'appel de pathologie osseuse devant un petit thorax (T) contrastant avec un abdomen (A) plus volumineux. En g, 23 SA, coupe 
thoraco-abdominale sagittale : thorax étroit mais hauteur normale. Dans ces deux observations f et g, il s'agit d'un nanisme thanatophore. 
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calcul du lung over head ratio ou LHR (comme cela se pra- 
tique dans l'évaluation pronostique d'une hernie de coupole 
diaphragmatique; voir tableaux 7.19 et 7.20, fig. 7.18, 7.19 
et 11.14). 

Le mode 3D permet théoriquement une mesure directe du 
volume pulmonaire (fig. 11.20b), mais il s'agit d'une biomé- 
trie difficile nécessitant un échographiste entrainé, elle peut 
être remplacée avantageusement par l'imagerie par résonance 
magnétique (IRM) pulmonaire (voir fig. 11.20a). De plus, le 
volume pulmonaire ne préjuge pas automatiquement de la 
capacité fonctionnelle (exemple évident de l'atrésie bronchique, 
voir chapitre 11, Pathologies de l'arbre trachéobronchique). 

L'examen des côtes recherche les fractures, les briève- 
tés, les asymétries et, beaucoup plus difficiles à dépister, les 
agénésies. 


Colonne vertébrale 


Outre les défauts de fermeture, la colonne vertébrale peut être 
le siège de duplications, d'élargissements ou d'anomalies de 
courbure isolées ou liées à la présence d'hémivertèbres (voir 
chapitre 10, Anomalies des vertèbres et de la courbure du 
rachis). Les anomalies de nombre des vertèbres et leur degré 
de minéralisation sont difficiles à mettre en évidence en 
mode 2D. Le mode volumique peut être précieux, en parti- 
culier le mode 4D «osseux» mais, comme souvent en 3D-4D, 
il faut de bonnes conditions et un fœtus coopérant (voir 
fig. 6.56a. b et c); en complément de l'échographie, le scanner 
spiralé est un élément précieux du diagnostic (voir fig.6.56e). 


Crâne 


Le bilan complet comporte l'examen de la face, du profil et 
de la forme du crâne. 

La fente labiale est l'anomalie de la face la plus fréquente 
et la plus informative (voir chapitre 9, Fentes labiales et 
labiopalatines). 

L'étude du profil permet de décrire la forme du front 
(haut, en tour, dans le syndrome d'Apert ou bombant dans 
les chondrodysplasies et certaines hydrocéphalies) et la posi- 
tion du menton (rétrognathisme de la séquence de Pierre 
Robin; voir chapitre 9, Anomalies du profil foetal et du nez). 
La forme du crane est étudiée en coupe transversale : bosses 
frontales proéminentes dans l'achondroplasie (voir plus 
loin); écaille occipitale plate dans certaines craniosténoses 
(chapitre 8, Anomalies des contours du crane). 

Le degré de minéralisation est mieux estimé au niveau 
du pôle céphalique que partout ailleurs (transparence aux 
ultrasons, déformation sous la sonde fig. 8.12a). 


Viscères 


L'échographie recherche les malformations associées 
éventuelles parmi lesquelles les cardiopathies sont les plus 
fréquentes. 


Annexes 


L'hydramnios peut constituer un signe d'appel en étant la 
conséquence de la compression thoracique par le thorax 
étroit de certains nanismes. 


Agénésies et hypoplasies 


Les formes isolées sont bien évidemment de diagnostic pré- 
natal moins aisé que les formes associées. Ainsi, le taux de 
détection global des agénésies isolées est de l'ordre de 35 % 
et proche de 50 % s'il s'agit d'associations malformatives. 


Agénésies transverses 


Les formes terminales (ou distales) sont plus volontiers 
d'origine génétique lorsqu'elles sont bilatérales et sont plus 
souvent associées à d'autres pathologies quand elles touchent 
les membres inférieurs plutôt que les membres supérieurs. 

L'amélie dont la fréquence est estimée à moins de 2 cas 
pour 100 000 naissances correspond à l'absence complète 
d'un ou de plusieurs membres. Elle est habituellement de 
survenue accidentelle bien que quelques cas familiaux aient 
été décrits. Des associations malformatives de tout type, non 
syndromiques sont retrouvées dans 10 % des cas. 

Anatomiquement, une amélie peut : 
= être unique et elle est alors plutôt isolée; 
= concerner les membres supérieurs ou les membres 

inférieurs ; 
= toucher les quatre membres et elle est alors plutôt d'ori- 

gine médicamenteuse (thalidomide) ou vasculaire (d'ori- 
gine infectieuse ?). 

Les publications ont fleuri sur la responsabilité des cho- 
riocentèses dans la genèse des amputations transverses 
terminales : pour que cette étiologie soit éventuellement 
retenue, il faut que la biopsie de trophoblaste ait été prati- 
quée trop précocement, avant la 10° semaine. 

La maladie des brides amniotiques peut amputer les 
membres transversalement de façon extrêmement variable 
(fig. 15.2 et voir fig. 5.10). En faveur de cette étiologie, on 
retient l'œdème des membres atteints et la présence d'un 
anneau de striction. Il faut penser au Doppler couleur pour 
évaluer le degré de striction par absence ou diminution 
du flux vasculaire sous ce niveau. Le risque de récidive est 
nul. Des cas de grossesses gémellaires avec mort in utero du 
co-jumeau et amputation de membres secondaires à une 
disruption vasculaire (collapsus circulatoire) chez le jumeau 
survivant ont été décrits. Le tableau mime celui des brides 
amniotiques alors qu'elles sont absentes. 

Les anomalies déficitaires transversales dont la fréquence 
est de 5 cas pour 10000 naissances peuvent être proximales 
ou moyennes (fig. 15.3). Parmi celles-ci, l'hémimélie corres- 
pond à l'absence distale d'un membre, en dessous du coude 
ou du genou. Elle peut être totale ou partielle et atteindre alors 
plus volontiers le tiers moyen de l'avant-bras. Elle est le plus 
souvent isolée mais peut appartenir aussi à des syndromes 
exceptionnels comme l'aglossie-adactylie qui associe rétro- 
gnathisme, aglossie, amputation de membres à des degrés 
divers et hydramnios par troubles de la déglutition. Ces asso- 
ciations malformatives sont sporadiques et lorsque l'hémimé- 
lie est unilatérale, une origine vasculaire est plus probable. 

Parmi les agénésies des extrémités (fig. 15.4), celle des 
mains (acheirie) ou des pieds (apodie) est habituellement 
isolée. L'association exceptionnelle des deux (acheiropodie) 
a été décrite au Brésil dans le cadre d'un syndrome autoso- 
mique récessif. 
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Fig. 15.2 Maladie des brides amniotiques. a. Bride amniotique large et épaisse (>). b. 25 SA. Etude en mode 3D surface. Anomalie de la 
main (—) qui est rétractée avec syndactylies. c. Œdème des extrémités (=) des trois premiers doigts (autre foetus). 





st n 


Fig. 15.3 Anomalie déficitaire transversale, hémimélie. a, b. 23 SA. En mode 2D (a) ou volumique mode surface (b), on note en dessous 
du coude l'absence de l'avant-bras. On peut juste noter l'ébauche d'un moignon osseux (>). c, d. 23 SA. En c, absence des os de l'avant- 
bras (—) après le tiers proximal. C : coude. En d, Même foetus. Image en reconstruction volumique mode surface. L'amputation est bien 


visible (+). 
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Fig. 15.4 Agénésie des extrémités, acheirie. a. 14 SA. Les deux os de l'avant-bras sont présents mais un peu courts (< 6 mm). La main est 
absente (—). b. 28 SA. Scanner osseux foetal. Synostose radio-ulnaire (>) gauche proximale associée a un aspect hypoplasique, effilé, des deux os 


de l'avant-bras. Incurvation a priori ulnaire associée. Main gauche non visible. 


Les adactylies (absence de doigts et d'orteils) sont d'une 
grande variété et d'un grand polymorphisme (fig. 15.5), 
isolées ou entrant dans des syndromes divers incluant 
essentiellement une pathologie buccale tel le syndrome 
hypoglossie-hypodactylie (syndrome d'Hanhart) qui 
associe rétrognathisme, ankyloglossie responsable de 
troubles de la déglutition avec hydramnios et amputation 
transverse terminale de sévérité variable. L'ectrodactylie 
(voir plus loin fig. 15.27) correspond à l'absence d'un ou 
de plusieurs doigts centraux. Il s'agit essentiellement de 
formes familiales, isolées à transmission dominante auto- 
somique. Elle peut aussi être un élément du EEC syndrome 
pour ectodermal dysplasia, ectrodactyly, clefting (voir plus 
loin). Sans notion d'antécédents familiaux, ces formes 
isolées sont peu souvent diagnostiquées par échographie. 
Anatomiquement différente, la brachydactylie se définit 
comme un raccourcissement congénital des mains et des 
pieds par absence ou hypoplasie des phalanges distales (ou 





moyennes) des 2° aux 5° doigts et orteils, et hypoplasie des 
métacarpiens et des métatarsiens. Elle peut être isolée ou 
s'intégrer dans le cadre d'un syndrome polymalformatif 
plus complexe (syndromes de Robinow, de Rubinstein- 
Taybi, de Turner, de Feingold...). La brachymésophalangie 
de la 2° phalange du 5° doigt peut être retrouvée chez le 
fœtus trisomique 21 (voir chapitre 16, Trisomie 21 : écho- 
graphie et dépistage). 

Les phocomélies sont des agénésies transverses d'un 
segment moyen ou proximal, préservant la main et le pied 
(fig. 15.6). La thalidomide est à l'origine des phocomélies 
complètes mais il existe des formes isolées, sporadiques. Ces 
agénésies peuvent s'inscrire dans quelques syndromes rares 
et complexes : 

le syndrome de Roberts (voir tableau 8.3), ou syndrome 

pseudo-thalidomide, associe un retard de croissance 

constant et sévère, des anomalies craniofaciales à type de 
fente labiomaxillaire et de microcéphalie, et des malfor- 
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Fig. 15.5 Adactylie. a, b. Adactylie isolée : bonne corrélation entre l'échographie 3D (a) et l'aspect à la naissance (b). c, d. Adactylie. 21 SA. Etude 
en mode bidimensionnel (c) et en mode 3D surface (d). Le pouce paraît normal (—) mais les quatre autres doigts sont absents. Le poignet et la 
paume de la main sont présents. Il s'agit d'une adactylie sans autre malformation décelable. On note que, dans ces deux observations, il existe une 
ébauche de doigts. On pourrait donc parler plus justement d'adactylie « partielle ». 
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Fig. 15.6 Phocomélie (segment moyen). Le pied (—) est directe- 
ment implanté sur le bas de la cuisse repérée par le fémur (F). 





Fig. 15.7 Agénésie longitudinale des membres. Agénésie fibulaire 
bilatérale. Scanner spiralé reconstruit en mode MIP épais : noter le tibia 
incurvé d'un côté (—) (anomalie classiquement associée) et le tibia du 
côté opposé (pm) d'aspect normal. Les pieds ne sont pas représentés. 


mations des membres allant de l'hypoplasie mésomélique 
à la phocomélie partielle ou a la tétraphocomélie. Le 
pronostic est le plus souvent létal en période périnatale, 
secondaire aux malformations cardiaques et rénales. Le 
retard mental est constant. Secondaire à une mutation du 
gène ESCO2 (establishment of cohesion 1 homolog 2), la 
transmission est autosomique récessive; 

= le syndrome de Cornelia de Lange (voir plus loin et 
tableau 8.3) peut comporter des phocomélies et une oli- 
godactylie. De survenue habituellement sporadique, il 
peut être lié à des mutations autosomiques dominantes 
du gène NIPBL (nipped-B like). 


Agénésies longitudinales 

Au niveau des membres supérieurs, elles sont soit radiales, 
soit ulnaires. Celles des membres inférieurs sont externes, 
touchant la fibula (fig. 15.7), ou internes, touchant le tibia. 
Dans tous les cas, les agénésies longitudinales sont associées 
à des anomalies de position des extrémités qui sont abor- 
dées plus loin dans ce chapitre. 


Hypoplasies 

Elles sont longitudinales, d'importance et de siège variable, 

sur un ou plusieurs membres. Elles peuvent intégrer diffé- 

rents syndromes : 

= le CHILD syndrome (pour congenital hemidysplasia 
ichtyosis limb defect) est une entité exceptionnelle com- 
portant une atteinte unilatérale des extrémités, pouvant 
aller d'une simple hypoplasie des phalanges jusqu à l'ab- 
sence d'un membre, une alopécie et une atteinte cutanée 
ipsilatérales, un érythème, une hyperkératose. L'atteinte 
viscérale siège sur les reins sous forme d'une hydroné- 
phrose ou d'une agénésie rénale, ou s'exprime par une 
cardiopathie. Le développement intellectuel est habituel- 
lement normal, le pronostic a long terme est déterminé 
par l'atteinte squelettique et cardiaque. Le CHILD syn- 
drome est nettement plus fréquent chez les filles (dans un 
rapport de 19 filles pour 1 garçon) et il est secondaire a 
des mutations dans le gene NSDHL; 

= Le syndrome de régression caudale (voir chapitre 10, 
Syndrome de régression caudale et fig. 10.25) se mani- 
feste a des degrés variables, allant de l'agénésie lombosa- 
crée à la sirénomélie, séquence malformative atteignant 
strictement les membres inférieurs et incluant des ano- 
malies viscérales (agénésie rénale, vésicale, rectale avec 
imperforation anale). Les étiologies sont multiples et mal 
connues en dehors de la pathologie vasculaire (siréno- 
mélie, voir fig. 10.24) et des complications diabétiques 
(formes partielles du syndrome de régression caudale). 
Les enfants survivants n'ont pas de problème mental, 
mais la morbidité au long court est d'origine orthopé- 
dique et neurologique avec souffrance vésicorénale ; 

= l'hypoplasie fémorale, totale ou partielle, peut être associée 
à un faciès particulier : petit nez avec hypoplasie des ailes 
du nez, philtrum long, rétrognathisme et fente palatine. 
L'aspect de la face est donc un important élément d'orien- 
tation. Des malformations vertébrales ou costales sont par- 
fois retrouvées. Un diabète maternel doit être recherché car 
il est présent dans 35 % des cas. La majorité des hypoplasies 
fémorales est sporadique. Il en est de même pour les hypo- 
plasies humérales, de nature strictement isolée. L'hypopla- 
sie fémorale peut aussi être isolée, unilatérale dans 90 % des 
cas et relativement fréquente (1 cas pour 800 naissances). 
Le diagnostic ne sera posé par échographie qu'en cas d'asy- 
métrie évidente de taille des fémurs. Elle résulte d'une ano- 
malie de développement de la partie sous-trochantérienne 
du fémur entraînant un raccourcissement à des degrés 
variables de l'extrémité supérieure du fémur. La tête fémo- 
rale et l'acétabulum peuvent également être anormaux ren- 
dant complexe la prise en charge orthopédique. 


Brièveté des membres 


La brièveté des membres regroupe des pathologies très 


diverses : 

= l'atteinte est bilatérale et symétrique, portant sur plu- 
sieurs segments de membres, à la fois au niveau des 
membres supérieurs et des membres inférieurs : les 
ostéochondrodysplasies ou dysplasies du squelette for- 
ment l'essentiel de ce chapitre; 
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= l'atteinte est bilatérale et porte sur un seul segment 
de membre, fémur le plus souvent (et/ou humérus) : les 
anomalies chromosomiques sont évoquées en priorité 
si les mesures sont faibles précocement dans la gros- 
sesse. La croissance osseuse peut également être altérée 
dès le milieu du 2° trimestre en cas de RCIU précoce 
d'origine vasculaire. La prise en compte d'une parti- 
cipation constitutionnelle est à évoquer en présence 
d'une biométrie un peu faible et isolée de survenue plus 
tardive avant d'évoquer une éventuelle pathologie sque- 
lettique. Ces pathologies sont traitées aux chapitres 7 
et 16; 

= l'atteinte touche l'un ou l'autre segment de membre 
de façon anarchique, réalisant des asymétries de 
croissance : il s'agit essentiellement du syndrome de 
Klippel-Trenaunay. 


Dysplasies du squelette ou maladies 
osseuses constitutionnelles 


Classifications 


C'est un ensemble très hétérogène d'anomalies dont la clas- 
sification internationale évolue en fonction des avancées de 
la clinique, de l'imagerie et surtout de la biologie molécu- 
laire. La révision la plus récente de l'International Nosology 
and Classification of Constitutional Disorders of Bone a été 
publiée en 2015'. 

Nous traiterons ici des ostéochondrodysplasies qui réa- 
lisent des anomalies de taille (nanisme) et/ou de forme 
des os et/ou des cartilages avec une fréquence de 2 à 5 cas 
pour 10000 naissances. Ces ostéochondrodysplasies et, 
dans une moindre mesure, les anomalies chromosomiques 
(voir chapitre 16) constituent l'essentiel du problème des 
membres courts. 

La classification des ostéochondrodysplasies est ardue 
en raison d'une méconnaissance de leur pathogénie et la 
terminologie adoptée est fonction de la description sémio- 
logique (fig. 15.8 et tableau 15.1) : 
= nanisme rhizomélique, lorsque l'atteinte est proximale ; 
= nanisme mésomélique, lorsqu'elle touche le segment 

moyen; 
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Fig. 15.8 Formes cliniques des nanismes. Proportions normales du 
membre inférieur (a). Nanismes : RHIZOmélique (b); MÉSOmélique (¢); 
MICROmélique modéré (d); MICROmélique sévère (e). 





! Bonafe L, et al. Nosology and classification of genetic skeletal 


disorders : 2015 revision. Am J Med Genet A 2015;167 : 2869-92. 


Tableau 15.1 Classification descriptive 
des nanismes (D : dominant; R : récessif; 
S : sporadique). 


Type de nanisme Clinique Pronostic 

Mésomélique Syndrome de Langer (R) Non létal 
Syndrome de Reinhardt (D) Non létal 
Syndrome de Nievergelt (D) Non létal 
Syndrome de Robinow (D) Non létal 

Rhizomélique Achondroplasie Non létal 
hétérozygote (D ou S) 
Maladie des épiphyses Létal 
ponctuées à forme 
rhizomélique (R) 

Micromélique 

modéré : 

— avec thorax étroit Syndrome d'Ellis-Van Non létal 


Creveld (R) 


Dysplasie thoracique Souvent létal 


asphyxiante (R) 


— avec luxation du Non létal 


pouce 


Nanisme diastrophique (R) 


— avec incurvation 
des os longs 


Nanisme campomeélique (R) Létal 


Ostéogénèse imparfaite de Non létal 
Porak et Durante à forme 


atténuée (D, R ou S) 
Micromélique 
severe : 
— minéralisation 


normale, pas de 
fracture 


Nanisme thanatophore (S) Létal 


Achondroplasie Létal 
homozygote (D) 


Syndrome polydactylie- Létal 
côtes courtes (R) 
— minéralisation 


diminuée, pas de 
fracture 


Hypophosphatasie (R) Létal 
Achondrogénèse type I (R) Létal 
— minéralisation 


diminuée, avec 
fractures 


Ostéogénèse imparfaite de Létal 
Porak et Durante à forme 
létale (D, R ou S) 


Achondrogénèse type I (R) Létal 


D'après Spirt BA et al. Prenatal sonographic evaluation of short-limbed 
dwarfism : an algorithmic approach. RadioGraphics 1990; 10(2) : 217-36. 


= nanisme acromélique, lorsqu'elle touche le segment dis- 
tal (mains et pieds); 

= nanisme micromélique, lorsque tous les segments de 
membres sont concernés. 

Plus de 400 types de dysplasies squelettiques ont été 
décrits, mais une dizaine de maladies seulement repré- 
sentent 80 % des cas rencontrés. Parmi elles, la moitié 
est létale. L'histoire familiale est nécessaire à l'établisse- 
ment d'un diagnostic précis et à l'appréciation du risque 
de récurrence. Un cas index d'ostéochondrodysplasie est 
le plus souvent découvert au décours d'un examen de 
routine. 
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Eléments de diagnostic 


A côté des antécédents éventuels, l'approche diagnostique 
des maladies osseuses constitutionnelles de diagnostic anté- 
natal repose sur l'imagerie et la biologie moléculaire. 


Échographie 
L'examen échographique de tout le squelette en mode bidi- 


mensionnel sera complété avantageusement par une étude 
en mode 3D-4D. 


Biométrie osseuse 

Tous les os longs doivent être recherchés et leur symétrie 
vérifiée. Ils sont mesurés et rapportés à des valeurs stan- 
dard pour qualifier le type d'atteinte (voir chapitre 7, Bio- 
métrie fœtale et tableaux 7.5, 7.6, 7.27 et 7.28). Dans les 
nanismes les plus fréquents, le raccourcissement se situe 
à plus de deux déviations standard (DS) sous les normes, 
ce qui correspond à une mesure inférieure au 3° percentile 
de la courbe de référence. Une grande majorité des chon- 
drodysplasies présente des disproportions majeures, sou- 
vent évidentes à la première inspection et inférieures de 
plusieurs millimètres (voire centimètres) au 3° percentile. 
En revanche, certains cas d'achondroplasie n'ont qu'une 
atteinte modérée au 2° trimestre, mais qui s'accentue 
franchement à partir du 6° mois. Les raccourcissements 
modérés du fémur et de l'humérus correspondent le plus 
souvent à une hypotrophie fœtale mais sont aussi un petit 
signe d'appel de trisomie 21 (voir chapitre 16, Trisomie 
21 : échographie et dépistage). 

L'utilisation de rapports entre divers paramètres biomé- 
triques n'a qu'un intérêt pratique limité : rapport fémur sur 
pied (norme : proche de 1), rapport fémur sur circonférence 
abdominale (norme : supérieur à 0,20), rapport périmètre 
thoracique sur périmètre crânien (normes : 0,55 à 1,05) per- 
mettant de suspecter une hypoplasie pulmonaire. Le rapport 
fémur sur circonférence abdominale serait un bon élément 
prédictif de la gravité de la dysplasie : il est souvent inférieur 
à 0,16 dans les formes létales et se situe entre 0,16 et 0,20 
dans les formes non létales. 


Aspect du squelette 

Le degré de minéralisation (en appréciant la qualité du 
cône d'ombre acoustique derrière l'os), la déformation, 
la brièveté et la présence de fractures sont évalués sur les 
os longs et sur les côtes. La déformabilité et la transpa- 
rence de la boîte crânienne (on ne parle pas de fracture à 
ce niveau) sont également recherchées. Le rachis est éga- 
lement examiné à la recherche d'anomalies vertébrales : 
hémivertèbres, « puzzle » vertébral, défaut d'ossification, 
platyspondylie. 


Dysmorphie faciale 

Les bosses frontales saillantes et l'ensellure nasale marquée, 
le micrognathisme ou le rétrognathisme, l'écart interorbi- 
taire sont autant d'éléments séméiologiques permettant de 
typer la chondrodysplasie. 


Aspect des mains et des pieds 
Les agénésies, les anomalies de segmentation comme les 
syndactylies et les polydactylies, et enfin les anomalies de 
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position comme les mains botes et les pieds bots sont les 
trois pathologies des extrémités pouvant entrer dans les 
tableaux de chondrodysplasies. 


Autres 

La recherche d'anomalies associées, l'évaluation des mouve- 
ments foetaux, l'évaluation de la quantité de liquide amnio- 
tique complètent le bilan. 


Autres explorations d'imagerie 


La radiographie standard ne doit plus être utilisée en 
anténatal. 

Le scanner spiralé facilite la visualisation de l'ensemble 
du squelette foetal, y compris des extrémités, et permet de 
s'affranchir des superpositions avec le squelette maternel 
grâce à des procédés de reconstruction qui permettent de 
«découper » certaines structures et de faire varier l'épaisseur 
de coupe 2D (maximum intensity protection ou MIP) ou 
de présenter un rendu 3D. En général, on le réalise à partir 
de 26 SA. 

L'IRM, si nécessaire, apporte une sémiologie complé- 
mentaire avec un bilan neurologique et viscéral, notamment 
pour l'évaluation du volume pulmonaire. 


Biologie moléculaire 


La biologie moléculaire permet actuellement de porter des 
diagnostics précis pour plus de 400 affections des tissus 
osseux dont la localisation génique est connue. La liste des 
localisations géniques découvertes s'allonge quotidienne- 
ment. Si le gène est connu, l'amniocentèse permet une cer- 
titude diagnostique. Si, par ailleurs, il existe des antécédents 
et que la famille est informative, le diagnostic précoce peut 
être posé par biopsie de trophoblaste. 


Nous envisagerons d'abord les chondrodysplasies les 
plus fréquentes qui se répartissent en formes potentiel- 
lement létales (mort in utero ou néonatale précoce) et en 
formes non létales, compatibles avec la vie. Les principales 
étiologies de ces dysplasies squelettiques sont résumées dans 
le tableau 15.1. Les asymétries de croissance sont rares mais 
peuvent poser des problèmes pronostiques et éthiques très 
délicats. 


Chondrodysplasies potentiellement létales 


On range ici le nanisme thanatophore, l'achondrogenèse, 
certaines formes d'ostéogenèse imparfaite, le nanisme cam- 
pomélique et l'hypophosphatasie. 


Nanisme thanatophore 


Le nanisme thanatophore a une fréquence de l'ordre de 1 cas 
pour 20000 naissances, ce qui en fait la forme la plus fré- 
quente des chondrodysplasies létales. Sa survenue fait suite 
à des mutations de novo de type dominant du gène FGFR3 
(fibroblast growth factor receptor 3) et le risque de récurrence 
serait de 2 %. 

En échographie, il se caractérise par une micromélie sévère 
et précoce à prédominance rhizomélique avec macrocranie. 
La longueur du tronc est normale mais le thorax est étroit 
avec des côtes courtes et en comparaison l'abdomen paraît 
proéminent. L'ensemble est responsable de la comparaison 
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classique a la forme d'un bouchon de champagne. En mode 
volumique osseux reconstruisant le rachis de face, il est pos- 
sible de noter des corps vertébraux aplatis (avec élargissement 
des espaces intervertébraux) et des pédicules bien dévelop- 
pés donnant un aspect en «H» des vertèbres. L'hydramnios 
est présent dans 70 % des cas. La macrocéphalie est majeure 
avec une hydrocéphalie fréquente, le front est proéminent. La 
déformation du crâne peut résulter d'une fermeture prématu- 
rée des sutures coronales et lambdoïdes ou d'une déformation 
primitive du cerveau se traduisant secondairement sur la boîte 
cranienne. On peut noter aussi une giration anormale avec des 
sillons profonds au niveau temporal dès 20 SA, alors qu'à cet 
age de grossesse, la périphérie cérébrale est habituellement lisse. 
On distingue deux sous-groupes de nanisme thanato- 
phore en fonction de la forme du crane et de celle des fémurs : 
= le type I avec des os longs courts, incurvés (surtout les 
fémurs), rappelant la forme d'un combiné téléphonique 
(d'avant le portable !). La forme du crâne sur une coupe 
transversale est peu modifiée, en revanche, vue de profil, 
les bosses frontales sont marquées et il existe une hypo- 
plasie de l'étage moyen de la face (fig. 15.9); 
= le type II avec des membres très courts mais droits et un 
crane en forme de trèfle (fig. 15.10). Le crâne en trèfle 
n'est pas pathognomonique du nanisme thanatophore, 
car il est aussi présent dans le nanisme campomélique 
(voir plus loin). 


Achondrogenése 


L'achondrogenèse traduit un défaut de l'ossification 
endochondrale. Sa fréquence est de l'ordre de 1 cas 
pour 50000 naissances. 

En échographie, on note : une micromélie extrême avec 
des os «transparents » bordés par une corticale qui, par 
comparaison, paraît échogène; une hauteur thoracique 
faible en raison d'un défaut d'ossification des corps verté- 
braux; des côtes courtes. La macrocrânie est toujours pré- 
sente, l'hydramnios et l'anasarque complètent le tableau une 
fois sur deux. La diminution constante de l'échogénicité du 
rachis et du bassin est pathognomonique de l'affection et la 
rend accessible au diagnostic prénatal dès le 1“ trimestre : la 
colonne est échographiquement «absente ». Outre la sévé- 
rité de la micromélie qui permet d'évoquer le diagnostic en 
fin de 1° trimestre, la présence d'une clarté nucale ou d'un 
hygroma kystique est également très fréquente et représente 
un signe d'alerte à l'échographie de 12 SA. 

On distingue deux formes d'achondrogenèse : 
= le type I (20 % des achondrogenèses) divisé en deux sous- 

groupes : IA (syndrome de Houston-Harris, lié a des 

mutations de TRIP11 pour thyroid receptor interacting 

proteine 11) et IB (syndrome de Parenti-Fracarro, lié a 

des mutations de SLC26A2 pour solute carrier family 26 

member 2). Ces formes sévères et exceptionnelles, auto- 

somiques récessives, associent une micromélie majeure à 

un défaut partiel ou complet d'ossification des os de la 

base du crâne, des vertèbres et du bassin. L'atteinte est 
diffuse sur l'ensemble des os longs (fig. 15.11) qui sont 
méconnaissables (amas calcifiés), les côtes sont courtes et 
le grill costal est fracturé dans le type IA ; 

= le type II ou syndrome de Langer-Saldino (80 % des 
achondrogenèses), sporadique, secondaire a des muta- 


tions du collagène de type 2. Il n'y a aucune fracture 
costale. L'absence d'ossification vertébrale est moins 
marquée. Les os longs sont mieux dessinés avec des méta- 
physes en cupules et des éperons latéraux (fig. 15.12). 


Ostéogenèse imparfaite de type Il et III 


On regroupe sous le terme générique d'ostéogenèse impar- 
faite un ensemble d'affections différentes par leur aspect cli- 
nique et leur mode de transmission mais ayant en commun 
un désordre du collagène (COL1A1 et 2), responsable de 
la fragilité des os et des fractures répétées. Sa fréquence est 
de 1 cas pour 20 000 naissances. 

Le même désordre produit des formes cliniques très 
variables, gravissimes et létales ou de bon pronostic avec 
handicap mineur. De nombreuses classifications de l'ostéo- 
genèse imparfaite ont été proposées parmi lesquelles la 
plus utilisée est celle de Sillence qui distingue quatre types 
(tableau 15.2). 

Les formes tardives, à révélation postnatale, constituent 
la maladie de Lobstein (ou maladie des «os de verre»), 
autosomique dominante (types I et IV). Les formes sévères 
(fig. 15.13), dépistables in utero, récessives ou sporadiques, 
sont souvent désignées sous le terme de maladie de Porak et 
Durante (types II et III). 

L'aspect échographique varie selon le type rencon- 
tré : les signes communs sont l'hydramnios, le retard de 
croissance et le défaut d'ossification (diminution du cône 
d'ombre en arrière des os), surtout classique au niveau du 
crâne ce qui permet de discerner la partie proximale de 
l'encéphale (celui qui est proche de la sonde) habituelle- 
ment peu visible. L'élément majeur d'orientation diagnos- 
tique est l'existence d'une micromélie assortie de fractures, 
de cals et de déformations des os longs mais sans aucune 
symétrie. Selon la gravité de la forme, le tableau est com- 
plété par des anomalies du pôle céphalique : le crâne est 
transparent, mou, se laissant déformer par l'appui de la 
sonde, et il peut s'y associer une macrocéphalie ou une 
hydrocéphalie. Le thorax est petit et étroit, les côtes sont 
fracturées et présentent des cals dans les types II et III en 
particulier. 


Dysplasie campomélique 

La dysplasie campomélique est secondaire à des mutations 
autosomiques dominantes de SOX9. Elle est rare avec une 
fréquence très variable selon les courtes séries publiées (1 cas 
pour 10000 grossesses à 1 cas pour 200 000 naissances). Elle 
est caractérisée principalement par une incurvation marquée 
(campomélie), concave et, en dedans, des os longs (fig. 15.14). 
Elle prédomine au niveau des membres inférieurs (surtout 
au tiers supérieur du fémur et au tiers inférieur du tibia). 
Contrairement à l'ostéogenèse imparfaite, la déformation 
des os longs se fait le plus souvent de façon symétrique. Des 
pieds bots varus équins sont volontiers associés en raison de 
la forte incurvation tibiale et il existe souvent une hypopla- 
sie voire une aplasie de la fibula. Une macrocéphalie avec 
fente palatine, un micrognathisme sont possibles. Un défaut 
de masculinisation est suspecté chez le garçon. Les formes 
létales sont secondaires à l'existence d'une laryngotrachéo- 
malacie, responsable d'insuffisance respiratoire. 
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Fig. 15.9 Nanisme thanatophore de type I. a à c. 24 SA. En a, nanisme rhizo- et mésomélique. En b, humérus court et courbe. En c, en mode 
3D surface, membre supérieur court, macrocranie relative et dysmorphie faciale. d à g. Autre foetus. 23 SA. En d, coupe sagittale : thorax étroit. 
En e, radiographie du squelette après interruption médicale de grossesse : noter la platyspondylie et l'aspect en H des vertèbres. En f, en mode 3D 


surface : membre supérieur court. En g, fémur court (20 mm) et incurvés. 
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Fig. 15.10 Nanisme thanatophore de type Il. a. Crâne en trèfle avec ventriculomégalie (+). b. Membre supérieur court; pas de déformation 


diaphysaire. 





Fig. 15.11 Achondrogenèse de type IB. a. Membre segmenté mais extrêmement court. Les os ne sont quasiment pas visibles du fait de l'hyper- 
transparence osseuse. b. En mode volumique à 2 mois et demi. Brièveté extrême des membres supérieurs. 


Une bonne pratique de l'échographie volumique mode 
osseux ou plus sûrement le scanner foetal peuvent permettre 
de confirmer le diagnostic en notant une hypoplasie des 
scapulas (pathognomonique), des côtes grêles (parfois au 
nombre de onze paires), des corps vertébraux cervicaux 
petits, un bassin étroit avec défaut d'ossification des branches 
ischiopubiennes et des phalanges moyennes courtes. 


Hypophosphatasie 


L'hypophosphatasie est une anomalie rare du métabolisme 
(1 cas pour 100 000 naissances), autosomique récessive, par 
mutations du gène de la phosphatase alcaline qui provoque 


un défaut de la minéralisation osseuse avec déficience des 
phosphatases alcalines. Les formes cliniques de la maladie 
sont variables, mais les formes suspectées chez le foetus sont 
souvent létales par insuffisance respiratoire. 

La très faible minéralisation du squelette est le premier 
signe d'appel échographique avec un pôle céphalique peu 
visible et déformable et des corps vertébraux à peine per- 
ceptibles. Les fractures in utero sont possibles. La micromé- 
lie est variable, le thorax est étroit avec des côtes filiformes. 
L'hypophosphatasie diffère de l'ostéogenèse imparfaite par 
la finesse des extrémités osseuses, voire leur inexistence 
échographique. Un aspect hyperéchogène sans cône d'ombre 
sous-jacent de la métaphyse des os longs a aussi été décrit. 
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Fig. 15.12 Achondrogenése de type Il en fin de 1° trimestre. a. Clarté nucale excessive (4,3 mm). b. membres très courts (fémur 6 mm) et 
déformés. c. aspect foetopathologique à 16 SA. d à g. Autre foetus. La micromélie est sévère : le fémur (LF) est très court (d) et sur le cliché 3D 
mode surface (e), les membres sont courts avec un pied visible qui paraît de longueur normale, ce qui est confirmé par sa mesure en f. Le cliché 
3D mode osseux (g) individualise une faible ossification des corps vertébraux comparativement aux côtes. Source : fig. 15.12c de L. Devisme. 


Tableau 15.2 Classification des ostéogenèses imparfaites. 


Type Transmission Clinique et im 








Autosomique dominant Taille normale basse ou nanisme modéré, Moyenne 
sclérotiques bleues, surdité (50 %), parfois 
os courts et incurvés, rarement fractures 
dépistées en fin de grossesse 


Récessif ou mutation dominante Fractures multiples in utero avec cals Létale 
multiples, micromélie sévère ou modéré 
avec incurvation des os longs, trapus, 
Il (a, b ou c) défaut d'ossification de la voûte crânienne, 
aspect des côtes en «bambou » avec thorax 
étroit, platyspondylie, face triangulaire et 
sclérotiques bleues 


Récessif ou dominant Petite taille, raccourcissement modéré des Parfois létale ou croissance 
os longs, déformation modérée évoluant très lente avec déformations 
III progressivement, échogénicité diminuée, squelettiques sévères 


fractures multiples, face triangulaire, 
sclérotiques bleues, surdité 


Autosomique dominant Forme la plus modérée, déformation Moyenne 
modérée des os longs, fractures 
occasionnelles, sclérotiques bleues qui se 
normalisent, surdité rare 
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AG 19wad <5.0% 
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Fig. 15.13 Ostéogenése imparfaite. a à c. Type Ill a 37 SA. Dépistage tardif devant un crane (a) dont l'ossification est faible et se modelant par 
la pression de la sonde (—), un thorax étroit, le cœur occupant une grande partie de la surface thoracique (b), et des os longs courts, déformés, ici 
un humérus (c). d, e. Type Ilb a 23 SA. Aspect des membres inférieurs. Nanisme micromélique sévère. Déformation des diaphyses (—) osseuses (d : 
fémur et e : tibia) peut-être par fractures. Le pied (e) est de longueur normale. f. Aspect foetopathologique à 25 SA. Forme grave dépistée tôt 
pendant la grossesse devant des fractures osseuses et une macrocranie. Source : fig. 15.13f de L. Devisme. 
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Fig. 15.14 Dysplasie campomélique. a. Femur de 23 mm à 23 SA, avec très forte incurvation assez évocatrice. Comme assez souvent, pas de diagnostic 
de certitude. b. En 3D osseux, l'incurvation paraît plus aiguë, faisant aussi évoquer une fracture. c. Le scanner foetal retrouve une incurvation symétrique 
des fémurs (—). d. Radiographie d'un fœtus à 16 SA. La stature peut évoquer l'achondrogenèse ou une maladie de Porak, mais l'ossification est normale 
(crane et rachis), il n'y a pas de fracture de côte (fracture humérale liée à l'expulsion) mais des incurvations osseuses (fémur) parfois a angle aigu (tibia). 


On range ici l'achondroplasie, la dysplasie thoracique 
asphyxiante de Jeune, la chondrodysplasie ponctuée et la 
dysplasie diastrophique. 


Achondroplasie 


L'achondroplasie est la chondrodysplasie non létale la plus 
fréquente (1 cas pour 15000 naissances). La transmission 
est autosomique dominante, mais le plus souvent, l'affection 
fait suite à une néomutation de FGFR3 (fibroblast growth 
factor receptor 3) qui est fortement liée à l'âge du père (supé- 
rieur à 50 ans dans 80 % des cas). 

En échographie, on note (fig. 15.15) : 


un nanisme rhizomélique d'apparition tardive avec cas- 
sure de la courbe de croissance fémorale après 26 SA. Le 
fémur est constamment inférieur au 5° percentile après 
30 SA, ce qui contraste avec un pied de longueur normale 
(rapport fémur/pied inférieur à 0,8). Les fémurs sont 
courbes et leur extrémité proximale est effilée en biseau. 
Les mains peuvent présenter des anomalies avec brachy- 
dactylie ou écart anormal entre le 3° et le 4° doigt donnant 
un aspect de «main en trident»; 

une macrocéphalie avec une circonférence céphalique sou- 
vent supérieure au 90° percentile et une brachycéphalie, ce 
qui contraste avec la petite taille du fémur. Sur une coupe 
de profil, la face est dysmorphique, massive, avec un front 
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Fig. 15.15 Achondroplasie. a a e. 31SA. En a et b, diaphyses fémorale et tibiale dont la longueur est nettement inférieure au 3° percentile. 
Noter en a l'aspect un peu incurvé de la diaphyse fémorale. En c, macrocrânie relative avec un PC au 86° percentile et un DBP au 97°. End, image 
du profil montrant surtout un front bombant avec une ensellure nasale nette. En e, hydramnios franc avec une plus grande citerne a 121 mm. 
f. Autre foetus a 32 SA. En mode 3D surface, le front paraît bombant et l'ensellure nasale est marquée. g, h. 32 SA. Fémur court avec extrémité 


diaphysométaphysaire proximale effilée et oblique (>). 
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Fig. 15.15 Suite. i à |. Scan foetal. En í, macrocrânie et bosses frontales marquées. En jf, métaphyse fémorale pentue de profil (>). En k, aile 
iliaque dysmorphique, petite et carrée associée à un acétabulum en trident (—). En /, platyspondylie modérée habituellement rencontrée dans 
l'achondroplasie, mais non pathognomonique. 


bombant, une ensellure nasale marquée en «coup de hache», 

des lèvres charnues et une langue souvent en protrusion; 
= un hydramnios fréquent. 

Il existe une forme homozygote, rare et létale, réalisant 
un tableau comparable à celui du nanisme thanatophore. En 
revanche, la forme hétérozygote est parfaitement compatible 
avec la vie. Le développement intellectuel est normal. Les 
difficultés sont orthopédiques. Son diagnostic n'est souvent 
fait qu'au 3° trimestre puisque la brièveté fémorale est d'ins- 
tallation tardive. Le scanner foetal peut orienter le diagnostic 
à ce terme en mettant en évidence l'aspect effilé de l'extrémité 
supérieure des fémurs, des ailes iliaques dysmorphiques, 
petites et carrées, associées à un acétabulum en trident, des 
corps vertébraux aplatis avec petit éperon antérieur. 


Dysplasie thoracique asphyxiante de Jeune 


La dysplasie thoracique asphyxiante est une chondrodysplasie 
rare (1 cas pour 100000 naissances), de transmission autoso- 
mique récessive. Elle entre dans le cadre des ciliopathies. La 
micromélie est modérée, à prédominance proximale, associée 
à un thorax long mais étroit avec des côtes courtes. On peut 
retrouver aussi une polydactylie postaxiale (fig. 15.16a), une 
hyperéchogénicité ou une polykystose rénale. Le scanner foetal 
confirme des côtes courtes, des ailes iliaques carrées et petites, 
et une morphologie inhabituelle du toit du cotyle qui est 
horizontal avec une saillie médiane et deux éperons latéraux 
(fig. 15.16b à e). Le pronostic est fonction de l'importance de 
I'hypoplasie pulmonaire qui est associée dans 70 % des cas. 


Chondrodysplasie ponctuée 


La chondrodysplasie ponctuée fait partie d'un groupe de mala- 
dies hétérogènes sur le plan clinique, échographique et radio- 
logique (fig. 15.17), caractérisées par un signe permanent : la 
présence de petites calcifications au voisinage des articulations. 
Deux formes principales génétiques, exceptionnelles, peuvent 
être individualisées : 
= le type I, non rhizomélique (syndrome de Conradi- 
Hünermann) dû à une mutation du gène EBP (emopamil 


binding protein), de transmission autosomique dominant 

lié à l'X (1 cas pour 400 000 naissances) ; 
= letype II, rhizomélique, dû à une mutation du gène ARSE 

(arylsulfatase E), de transmission autosomique récessive 

liée à l'X (1 cas pour 100000 naissances). 

À côté des formes génétiques, il existe des chondrodys- 
plasies ponctuées acquises par la prise d'antivitamine K, 
décrites dans le syndrome d'alcoolisation fœtale ou dans la 
complication fœtale d'un lupus maternel. 

La micromélie est à prédominance proximale et souvent 
asymétrique, plus volontiers sur les humérus, à un degré 
moindre sur les fémurs. L'échographie et le scanner objec- 
tivent la présence de calcifications au sein des cartilages soit 
à des endroits habituels comme dans les points d'ossifica- 
tion mais qui sont plus volumineux et irréguliers, soit à des 
endroits inhabituels comme la tête fémorale, le tarse ou le 
poignet. Dans le type I, qui atteint essentiellement les filles, 
la dysmorphie faciale (voir chapitre 9, Anomalies du profil 
foetal et du nez) est fréquente, une cataracte et une patholo- 
gie cutanée (ichtyose) sont présentes dans 30 % des cas, des 
pieds bots et autres déformations articulaires sont possibles. 
Les calcifications touchent aussi le rachis, responsables d'an- 
gulations plus ou moins marquées. Il n'y a généralement pas 
de déficit intellectuel. Dans le type II dû à une anomalie du 
métabolisme des peroxysomes, plus grave, toutes les anoma- 
lies sont plus marquées et le retard psychomoteur est sévère. 


Dysplasie diastrophique 

La dysplasie diastrophique est rare avec une fréquence 
de 1 cas pour 90 000 naissances et sa transmission est 
autosomique récessive. Elle se traduit par une micromélie 
rhizomélique modérée associée à une position anormale du 
pouce qui est implanté très haut et perpendiculairement à 
l'axe de la main (revoir fig. 15.1e). Cet aspect de subluxation 
du pouce est quasi pathognomonique de ce nanisme. On 
retrouve fréquemment une main bote ulnaire, des pieds bots 
varus équins et des malformations de la face à type de fente 
(palatine dans 50 % des cas), de micrognathisme. Bien quil 
n'y ait pas de retard mental, le pronostic à distance n'est pas 


764 Echographie en pratique obstétricale 


bon avec une surmortalité périnatale due a des problèmes 
respiratoires (laryngotrachéomalacie) et orthopédiques 
(cyphoscoliose, contractures articulaires...). La figure 15.18 
est celle d'un foetus atteint d'atélostéogenèse de type II dont 
les signes cliniques et l'origine génétique (mutation du gène 
SLC26A2) sont identiques à ceux de la dysplasie diastro- 
phique mais de plus mauvais pronostic. 





Asymétries de croissance 


Lorsqu'il existe une asymétrie de croissance d'un membre 
ou d'un segment de membre, l'étiologie la plus probable est 
vasculaire et entre essentiellement dans deux syndromes : 
le syndrome de Klippel-Trenaunay, exceptionnel, carac- 
térisé par la présence d'hémangiomes, uniques ou mul- 
tiples, de localisation extrêmement variable, en regard 
desquels le membre présente une croissance exagérée ; 


LF 27.14mm 
AG 18w2d <3.0% 
PFE 294g 
AG 19w3d <3.0% 


Fig. 15.16 Dysplasie thoracique asphyxiante de Jeune. 22 SA. a. Thorax (*) long et étroit et hexadactylie postaxiale (=) de la main. b. Signe 
d'appel échographique : deux fémurs courts (très inférieurs au P3) et incurvés. c a e. Scanner osseux : côtes apparaissant courtes. Absence d'ano- 
malie rachidienne. Pas de platyspondylie. Les ailes iliaques sont petites, quadrangulaires. Horizontalisation des cotyles. Éperon médial et latéral, 
bilatéral. Fémurs courts et incurvés. L'aspect est compatible avec une dysplasie thoracique asphyxiante (syndrome de Jeune). 





Fig. 15.17 Chondrodysplasie ponctuée. a. Présence de calcifications métaphysaires (—) au voisinage du cartilage de conjugaison. b, c. Dys- 
morphie faciale, phénotype Binder. Ouverture de l'angle facial supérieur et effacement du relief du nez en b; même fœtus en reconstruction 3D 
mode surfacique en c. 
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Fig. 15.17 Suite. d à f. Chondrodysplasie ponctuée secondaire à la prise d'antivitamine K. scanner foetal. En d, ponctuations denses inhabituelles 
au niveau des deux tarses. En e, ponctuations denses de l'épiphyse humérale inférieure (=). En f, reconstruction en rendu de volume du crâne, 
aspect de phénotype Binder avec hypoplasie de l'étage moyen de la face donnant une impression de face plate. Source : fig. 15.17d à f de N. Boutry. 


le syndrome de Poland (1 cas pour 50000 naissances), 
caractérisé par un déficit vasculaire sous-clavier avec un 
territoire anatomique mal irrigué et hypoplasique, réali- 
sant par exemple un tableau d'atrophie scapulohumérale 
unilatérale. 


Ce groupe est composé des polydactylies et des syndactylies. 
L'examen de dépistage des extrémités est abordé au cha- 
pitre 6 (voir fig. 6.120 et 6.121). 


Polydactylies 


Les polydactylies sont les malformations les plus fréquentes 
des extrémités. Elles se caractérisent par la présence de 
doigts ou orteils surnuméraires (fig. 15.19a à c). On les 





Fig. 15.18 Atélostéogenèse de type II. Aspect foetopathologique : 


g. 15.18 pee | l snéralement en : 
pôle céphalique de volume normal avec hypertélorisme, hypoplasie man- 7 saat cis a N i 7500 nai Í 
dibulaire, épicanthus et cou court. Les membres sont courts surtout dans Dee en (1 cas Pere ee a 


leur partie rhizomélique. Les pouces ont une déformation caractéristique radial de la main (pouce surnuméraire ou dédoublé) ou 
«en auto-stoppeur ». Il existe des pieds varus. Source : L. Devisme. tibial du pied; 
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Fig. 15.19 Polydactylies. a ac. Aspects anatomiques. En a, polydactylie pré-axiale (=) de la main dans le cadre d'un syndrome polymalforma- 
tif (avec méningocèle). En b, polydactylie postaxiale (=) simple de la main (sujet noir). En c, polydactylie pré-axiale du pied sous la forme d'un 
petit bourgeon pédiculé (=, ici trisomie 13 avec holoprosencéphalie). d à g. Aspect échographique. Hexadactylie postaxiale (=) de la main 
à composante osseuse. Etude en mode 2D (d) et en reconstruction volumique surface (e, f, g). L'examen est facilité par un excès de liquide 


amniotique. 
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postaxiales (1 cas pour 2500 naissances), sur le versant 

ulnaire (petit doigt supplémentaire) ou fibulaire (5° orteil 

supplémentaire) ; 

médianes, plus rare avec un 2°, un 3° ou un 4° doigt 

supplémentaire. 

Les formes isolées sont de loin les plus fréquentes, 
bénignes et minimes, sans autre malformation associée 
(du membre ou du reste du corps). Ces formes isolées sont 
souvent de siège postaxial et touchent surtout la main. 
Elles sont aussi beaucoup plus fréquentes chez les enfants 
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d'origine africaine et il existe souvent un caractère familial 
(transmission autosomique surtout). 

Beaucoup plus rarement, la polydactylie s'inscrit dans un 
tableau polymalformatif et elle est alors au second plan. Il s'agit 
généralement (mais pas exclusivement) de formes pré-axiales. 

Le diagnostic échographique (fig. 15.19d à g et 15.20) 
est évidemment plus ou moins difficile selon les conditions 
et la date de l'examen, le type de polydactylie, l'existence de 
signes d'appel et le niveau d'exigence (et d'excellence) que l'on 
s'est fixé pour le dépistage. La question - non résolue — est 








a 


Fig. 15.20 Polydactylie - aspect échographique. a. 25 SA. Coupe transversale d'une main au niveau de la partie distale des métacarpiens. 
On dénombre six segments osseux distincts. Hexadactylie. b. 26 SA. Hexadactylie postaxiale (=) en reconstruction volumique mode surface. 
c. Polydactylie. L'aspect échographique ne permet pas de conclure sur son caractère pré- ou postaxiale. En effet, en 1, il peut s'agir d'un doigt sur- 
numéraire ou du gros orteil. Le doigt en 2 peut être interprété comme un gros orteil (hexadactylie anté-axiale) ou un 2° orteil, ce qui ferait penser 
à une hexadactylie postaxiale. d. Hexadactylie, même pied qu'en c. Malgré les apparences, il s'agit d'une forme postaxiale avec un V surnuméraire, 
un gros orteil écarté (la sandale !) et une syndactylie partielle Il-lll. e. Polydactylie (hexadactylie) du pied, pré-axiale, en mode 4D, à 30 SA. f. Même 
pied qu'en e, en mode osseux, montrant bien l'axe osseux du gros orteil surnuméraire. 
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la suivante : faut-il compter les doigts des deux mains et des 
deux pieds, à tous les foetus et à tous les examens? Ceci n'est 
pas demandé par la CNEOF pour une échographie de dépis- 
tage. En effet, l'intérêt du dépistage est finalement assez limité 
car ou bien la polydactylie est une particularité bénigne (et il 
est inutile d'affoler les parents), ou bien c'est un élément acces- 
soire d'un syndrome polymalformatif sévère (et le pronostic 
est ailleurs). Échographiquement, le surnombre de doigts est 
plus ou moins évident. Le doigt surnuméraire peut avoir une 
morphologie normale avec des phalanges osseuses ou for- 
mer un simple appendice pédiculé. Dans les formes simples, 
l'échographie peut préparer les parents à l'accueil de cette par- 
ticularité et aider à envisager la correction chirurgicale. 
Quelques syndromes rares, dont certains entrent dans le 
cadre des ciliopathies, comportent fréquemment une poly- 
dactylie qui peut orienter le diagnostic : 
= le syndrome «polydactylie-côtes courtes », autosomique 
récessif, qui comporte un thorax étroit avec côtes très 
courtes (coup de hache axillaire) et une micromélie sévère. 
Les anomalies viscérales sont inconstantes et variées. 
L'hydramnios est fréquent. L'hypoplasie pulmonaire 
constante est responsable d'un décès néonatal rapide dans 
la majorité des cas. Il s'agit d'un groupe de pathologies 
hétérogènes rares, mais non exceptionnelles que l'on peut 
essayer de classer par échographie (en recherchant des 
malformations associées) et surtout par scanner foetal en : 
— type I (syndrome de Saldino-Noonan) : polydactylie 
constante postaxiale des mains, des pieds dans cer- 
tains cas, malformations cardiaques, fente labiale ou 
labiopalatine, anomalies cérébrales et génito-urinaires, 
anasarque et hydramnios. Au scanner, les métaphyses 
ont un aspect en flammèche et le bassin est en trident, 
— type II (syndrome de Majewski) : polydactylie pré- ou 
postaxiale avec brachydactylie, microrétrognathisme, 
fente faciale, hypoplasie vermienne, hypoplasie rénale. 
La micromélie prédomine sur le tibia, ce que confirme le 
scanner qui montre aussi des métaphyses arrondies et une 
ossification prématurée de l'épiphyse supérieure du fémur, 
— type III (syndrome de Verma-Naumoff) : polydactylie 
postaxiale avec brachydactylie des pieds et des mains 
associée à des anomalies gastro-intestinales et rénales. 
Au scanner, le bassin est en trident et les extrémités 
métaphysaires sont arrondies avec des spicules latérales, 
— type IV (syndrome de Beemer) : polydactylie pré- et pos- 
taxiale dans la moitié des cas, membres arqués (en particu- 
lier les avant-bras), fente faciale dans presque tous les cas, 
malformations viscérales fréquentes. Au scanner, l'aspect 
en trident du bassin est moins marqué et les extrémités 
métaphysaires sont arrondies, les avant-bras sont incurvés; 
= la dysplasie chondro-ectodermique (syndrome d'Ellis- 
Van Creveld), autosomique récessive, d'une fréquence 
de 1 cas pour 60000 naissances. L'étroitesse du thorax est 
moins marquée que dans les syndromes précédents, ce qui 
rend la malformation viable une fois sur deux. La polydac- 
tylie postaxiale touche les mains (le plus souvent de façon 
bilatérale), parfois les pieds. Les os longs sont courts et 
incurvés avec des métaphyses arrondies. Une malforma- 
tion cardiaque à type de communication interauriculaire 
ou interventriculaire est présente dans la moitié des cas. 
Des malformations rénales à type d'agénésie, de dysplasie 


ou de méga-uretère ont aussi été décrites. En postnatal, la 
dysplasie ectodermique affectant les ongles, les dents et les 
cheveux complete le diagnostic. Au 1‘ trimestre, il existe 
souvent une clarté nucale augmentée; 

= le syndrome de Meckel-Gruber, récessif autosomique, 
qui associe encéphalocèle, polydactylie et dysplasie 
rénale, mais la triade n'est pas obligatoirement com- 
plete. Une microcéphalie avec microphtalmie, une car- 
diopathie, une syndactylie peuvent se surajouter (voir 
fig. 14.29); 

= la polydactylie peut s'intégrer aussi a de très nombreux 
syndromes polymalformatifs (dont la plupart sont traités 
au chapitre 8) tels que les syndromes de Smith-Lemli- 
Opitz (voir aussi plus bas), de Holt-Oram (voir aussi plus 
bas), de Bardet-Biedl (voir fig. 14.30), de Joubert, de Pal- 
lister- Hall (autosomique dominant a expressivité variable 
comportant une polydactylie qui peut étre centrale avec 
syndactylie, une duplication en « Y» du métacarpien 
central, un hamartome hypophysaire, des malformations 
viscérales variées prédominant sur le cœur ou les reins). 


Syndactylies 


Les syndactylies se définissent comme un accolement total 
ou partiel de plusieurs doigts ou orteils par leurs faces laté- 
rales. Elles sont fréquentes (1 cas pour 2500 naissances) 
mais de diagnostic échographique en mode 2D difficile 
pour la main (fig. 15.21a), aléatoire au niveau des pieds 
(fig. 15.21b). Le diagnostic peut être facilité en reconstruc- 
tion volumique mode surface (fig. 15.21c) ou si l'attention 
de l'échographiste est attirée par un mouvement conjoint de 
certains doigts. 

Les syndactylies peuvent être isolées ou faire partie de 
syndromes polymalformatifs très rares parmi lesquels on 
peut citer : 
= le syndrome d'Apert (acrocéphalosyndactylie), secon- 

daire à une néomutation, s'observerait plus souvent 

en cas d'âge paternel avancé. Sa fréquence est estimée 

à 1 cas pour 70 000 naissances. Il associe une syndacty- 

lie, une turricéphalie due à une craniosténose antérieure 

avec front très haut (fig. 15.22a à c et voir chapitre 8, 

Anomalies des contours du crâne et fig. 9.12), fréquem- 

ment une fente palatine, parfois une ventriculoméga- 

lie avec agénésie du corps calleux, une cardiopathie, 
une hypoplasie pulmonaire, une polykystose rénale. La 
syndactylie des doigts est constante, totale ou partielle 

(2°, 3° et 4° doigts), sévère et souvent osseuse, réalisant 

une main en moufle (fig. 15.21c et 15.22d à f). Le retard 

mental est constant; 

= le syndrome de Smith-Lemli-Opitz, autosomique 

récessif, associant un RCIU, une microcéphalie, une 
syndactylie entre le 2° et 3° orteil et des anomalies géni- 
tales (chez le garcon, petit pénis, hypospade, organes 
génitaux externes ambigus). Sa fréquence est estimée 
à 1 cas pour 30000 naissances. Le retard psychomoteur 
et le pronostic dépendent des malformations associées, 
notamment cérébrales (voir tableau 8.1). La suspicion 
échographique peut être confirmée par le dosage amnio- 
tique des précurseurs du cholestérol (déficit en 7-DHC 
réductase) ; 
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Fig. 15.21 Syndactylies. a. 28 SA. En mode 2D, syndactylie (=) des 2° et 3° doigts. b. 27 SA. Syndactylie des 1%, 2° et 3° orteils (>). c. 34 SA. En 
mode 3D surface, syndactylies (=>) des 2°, 3°, 4° et 5° doigts comme celles retrouvées dans le syndrome d'Apert. 


= le syndrome d'aplasie pectorale de Poland avec souvent 
une syndactylie et une brachydactylie de la main homola- 
térale (voir plus haut); 

= le syndrome de Fraser avec un retard mental sévère, une 
cryptophtalmie, une malformation des organes génitaux 
externes. La syndactylie est peu importante. Certaines 
anomalies associées telles qu'une agénésie rénale bilaté- 
rale ou une atrésie laryngotrachéale sont responsables 
des formes létales (voir chapitre 11, Pathologies de l'arbre 
trachéobronchique). 


Malpositions des membres 


La malposition se définit par le caractère fixé et persistant 
de positions anormales, avec mobilisation en bloc de deux 
segments de membre contigus adoptant une angulation 
anormale l'un par rapport à l'autre. 


Pied bot 


Le pied bot constitue l'anomalie positionnelle la plus fré- 
quente (1 cas pour 1000 naissances). Uni- (53 %) ou bilatéral 
(47 %), isolé (70 %) ou associé à d'autres malformations, il se 
définit d'une manière générale par une attitude vicieuse du 
pied telle qu'il ne repose plus sur le sol par ses points d'appui 
normaux. Il existe de nombreuses formes anatomiques mais 
deux groupes anatomiques peuvent être schématiquement 
décrits : pied relevé vers l'extérieur ou le haut (pied bot talus) ; 
pied tourné vers l'intérieur (pied bot varus équin). 
Embryologiquement, les pieds, jusqu'à 11 SA, sont 
physiologiquement en adductus équinovarus (fig. 4.8c), 


la position définitive n'est obtenue qu'après une rotation 
interne des membres inférieurs entre 10 et 12 SA. Les 
pieds bots malformatifs sont le plus souvent liés à une 
anomalie de cette rotation, ils peuvent donc être présents 
dès la fin du 1% trimestre, mais le diagnostic doit rester 
très prudent avant 15 SA. Inversement, l'aspect normal 
des pieds à ce terme n'exclut pas l'apparition secondaire 
d'un pied bot. 
Devant un pied bot, le problème essentiel est de différen- 
cier une simple anomalie positionnelle d'une malformation 
vraie, mais il faut signaler d'emblée une mauvaise corréla- 
tion entre le degré de la malposition évalué en anténatal et 
le pronostic ultérieur. Trois signes orientent néanmoins vers 
un pied bot malformatif : 
= le talon est déshabité, l'aspect échogène du calcanéum est 
remplacé par une cupule graisseuse ; 
= la position de la plante du pied qui regarde en dedans et 
en arrière; 

= la malrotation du pied reste fixée lors de mouvements 
du membre inférieur, ce signe n'ayant de valeur que si la 
quantité de liquide amniotique est suffisante. 

Le pied bot isolé (fig. 15.23) ne nécessite pas de vérifi- 
cation du caryotype par méthode invasive. Les anomalies 
chromosomiques sont rares (1 à 2 %) et concernent essen- 
tiellement les trisomies 18 et 21 (dont le risque a déjà été 
calculé au 1‘ trimestre, éventuellement complété par un 
dépistage non invasif en cas de risque intermédiaire, voir 
chapitre 16, Dépistage des anomalies chromosomiques au 
17 trimestre) et les dysgonosomies. 

Dans les formes associées — pied bot complexe - il faut 
rechercher des anomalies du système nerveux central en par- 
ticulier la non-fermeture du tube neural (voir chapitre 10, 
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Fig. 15.22 Acrocéphalosyndactylie (syndrome d'Apert). a. Coupe échographique a 35 SA, profil foetal montrant un front bombant et 
haut (=). b. Scanner du contenu utérin (vue 3D du crane). Craniosténose de la suture coronale (—) entraînant un front très haut (turricéphalie). 
c. Reconstruction scanographique en mode MIP, vue supérieure du crâne : notez l'aspect de condensation des berges des sutures coronales (—) 
et leur étroitesse anormale caractéristique d'une craniosténose bicoronale. d. 27 SA. Mode volumique surface. Main en moufle. e. Scanner du 
contenu utérin (vue 3D du membre supérieur) : syndactylie osseuse des 2°, 3° et 4° doigts. f. Radiographie de la main confirmant la syndactylie, 
des 2°, 3° et 4° rayons avec fusion des phalanges distales des 3° et 4° rayons. Source : fig. 15.22c de N. Boutry. 


Anomalies rachidiennes touchant l'axe myélovertébral : dys- Le pied bot unilatéral peut être associé à une agénésie du 
raphies spinales ou spina bifida), des anomalies musculosque- tibia ou à une agénésie de la fibula : 
lettiques (arthrogrypose, syndrome de Steinert, ptérygiums l'agénésie tibiale concerne le secteur interne la jambe, le 
multiples, hypochondrogenèse), des syndromes polymalfor- genou et la cheville ne sont pas complets, la flexion de la 
matifs génétiques ou non, une maladie des brides amniotiques. jambe sur la cuisse est impossible. Le décompte des orteils 
Les pieds bots bilatéraux doivent aussi faire rechercher est informatif : il y en a cinq, ou entre cing et dix, mais il 
des anomalies positionnelles des mains (mains botes ou n'en manque jamais. La marche sera probablement appa- 
crispées), ou d'autres anomalies associées (cardiaques en reillée. Un pied bot avec aplasie tibiale, absence de pouce 
particulier) qui peuvent orienter vers une dyschromosomie et polydactylie est un ensemble polymalformatif corres- 


et notamment une trisomie 18 (fig. 15.24). pondant au syndrome de Verner, dominant autosomique. 
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Fig. 15.23 Pied bot isolé. a. La plante du pied apparaît dans le même plan que la jambe. b. Inclinaison de 90° en dedans de l'axe du pied (P) par 
rapport à l'axe de la jambe (+). c. Pied bot varus typique en mode 4D, à 22 SA. d. 27,5 SA. La reconstruction volumique permet de confirmer la 
malposition du pied. e. Aspect anatomique. 


l'agénésie fibulaire avec pied bot est dix fois plus fréquente 
que l'agénésie tibiale. Elle est externe sur la jambe, la cheville 
n'est pas complete, mais le genou l'est et le tibia se positionne 
dans l'axe du fémur. On dénombre presque toujours moins 
de cing orteils (fig. 15.25), la marche ne sera pas appareillée. 


Main bote 


La main bote se définit par une attitude vicieuse perma- 
nente de la main. Les anomalies positionnelles de la main, 
qui peuvent étre uni- ou bilatérales, sont associées a trois 
types d'hypoplasies ou d'aplasies au niveau de l'avant-bras : 
celles du rayon radial, les plus fréquentes et le plus sou- 
vent intégrées dans un syndrome; 
celles du rayon médian ; 
celles du rayon ulnaire, plus rares et habituellement 





isolées. 
postaxiale (—). Trisomie 18. Les anomalies du rayon radial (fig. 15.26) intègrent de nom- 
breux syndromes parmi lesquels on peut retenir les suivants : 
Le syndrome de Grebe, récessif autosomique, fait coexis- plusieurs maladies hématologiques comportent une mal- 
ter des pieds bots, une hypoplasie tibiale, fibulaire et position de la main dans la cohorte des signes associés : 
des orteils avec d'autres anomalies variées des membres — l'anémie de Fanconi, autosomique récessive, excep- 


supérieurs (notamment ulnaire) et des doigts; tionnelle (1 cas pour 160000 naissances), est marquée 
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Fig. 15.25 Agénésie fibulaire unilatérale. 28 SA. a. Mesure du tibia qui est court et discrètement convexe vers l'avant. b. Reconstruction 3D 
mode osseux des membres inférieurs. Le membre inférieur gauche est normal. Au niveau du membre inférieur droit (x), on note l'absence de la 
fibula et une jambe un peu plus courte. c à e. Aspect du pied en échographie et chez le nouveau-né où il existe quatre orteils (>). L'orteil externe 
est absent. 


par une hypotrophie sévère et précoce avec micro- 
céphalie et/ou microphtalmie. Les anomalies sque- 
lettiques sont retrouvées trois fois sur quatre avec 
principalement une hypoplasie ou une agénésie 
radiale s'accompagnant typiquement d'une hypo- 
plasie ou d'une absence de pouce ou d'un pouce tri- 
phalangé. Des malformations multiviscérales sont 
possibles. Le retard intellectuel est inconstant. Le pré- 
levement de sang foetal dépiste une pancytopénie et de 
nombreuses cassures chromosomiques sur l'analyse 
chromosomique ; 

- le TAR syndrome (thrombocytopenia-absent radius 
ou thrombocytopénie, aplasie radiale), autosomique 
récessif, très rare (1 cas pour 100000 naissances) 
laisse le pouce en place alors que la main est bote avec 
agénésie radiale et parfois hypoplasie ulnaire, humé- 
rale et fémorale. La thrombocytopénie est sévère et 
l'accouchement peut se compliquer d'hémorragie 
intracranienne. Un fœtus sur trois est porteur d'une 
cardiopathie (tétralogie de Fallot, communication 
interauriculaire). Il peut exister une dysmorphie 
faciale (fente, micrognathisme, oreilles bas implan- 
tées, macrocrânie relative). Le retard mental n'est pas 
fréquent (10 %). Une délétion du chromosome 1q21.1 
peut être retrouvée; 

le syndrome de Holt-Oram, autosomique dominant 

à expression variable par mutation dans le gène TBX5 


(T-box transcription factor) est très rare (1 cas pour 
100 000 naissances). Il associe une cardiopathie (défect 
septal le plus souvent, interruption de l'arche aortique) 
et des anomalies du membre supérieur très variables, 
souvent asymétriques, allant de l'hypoplasie du pouce à la 
phocomélie. Il peut exister une synostose radio-ulnaire. 
Les membres inférieurs ne sont habituellement pas 
atteints. Un bilan radiologique des membres supérieurs 
du couple s'impose en cas de suspicion prénatale de syn- 
drome de Holt-Oram, car les anomalies squelettiques 
sont parfois les seuls signes de la maladie. Le pronostic 
est orthopédique et cardiologique ; 

l'association VACTERL (vertebral defects, ano-rectal 
anomalies, cardiac malformations, tracheo-esophageal fis- 
tula, renal anomaly and/or radial limb anomalies, limbs 
defects), malformation sporadique entrant parfois dans 
le cadre d'un diabète gestationnel, peut comporter une 
atteinte des membres à type d'hypoplasie du pouce, de 
polydactylie préaxiale ou de syndactylie (voir chapitres 8 
et 13); 

le syndrome de Seckel, exceptionnel, autosomique réces- 
sif, lié au gène SCKL. Un retard de croissance intra-utérin 
est associé à : une microcéphalie sévère avec microgna- 
thisme et nez proéminent, une hypoplasie radiale et une 
luxation de la tête du radius, une hypoplasie du pouce, 
une clinodactylie. Au niveau des membres inférieurs, on 
individualise une hypoplasie fibulaire avec pieds bots 
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Fig. 15.26 Anomalies du rayon radial. a, b. Agénésie radiale En a, 13 SA et 4 jours. Absence de radius entraînant une malposition de la 
main (—) où il manque le pouce et le 2° doigt. H : humérus; U : ulna. En b, 14 SA. Agénésie du radius entraînant une malposition de la main (=). 
La longueur de la diaphyse ulnaire (1) est normale. c. Hypoplasie radiale. 31 SA. Avant-bras très court. La brièveté est prédominante sur le 
radius (RAD) entraînant une malposition de la main (flèche courbée). d à f. Autres exemples. En d, en radiographie, main bote avec agénésie 
radiale et du pouce. En e, main bote chez le nouveau-né. En f, autre fœtus. Scan 3D : hypoplasie radiale (—). Main (M) d'aspect normal mais en 
malposition. H : humérus; U : ulna. 


bilatéraux. Des anomalies hématologiques associées 
(anémie, pancytopénie, leucémies) sont possibles. Le 
retard mental est sévère ; 

le syndrome oro-facio-mandibulaire de Franceschetti, 
autosomique dominant, combine une dysmorphie faciale 
(rétrognathisme avec hypoplasie mandibulaire, anomalie 
grave des oreilles, voir chapitre 9, Anomalies de l'oreille) 
avec la main bote radiale; 

la dysostose acrofaciale de Nager, exceptionnelle, auto- 


somique dominante. Ce syndrome comporte une dys- 
morphie faciale avec un microrétrognathisme marqué, 
des oreilles malformées et une fente palatine. Les troubles 
de la déglutition entraînent un hydramnios. Au niveau 
osseux, on décrit une hypoplasie ou une aplasie radiale 
avec anomalie des mains (anomalies variées du pouce, 
camptodactylie ou syndactylie), une synostose radio- 
ulnaire, des pieds bots. Le pronostic est orthopédique et 
stomatologique. 
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Les anomalies du rayon médian sont responsables 
d'un aspect de « main fendue » (fig. 15.27). L'atteinte peut 
être uni- ou bilatérale et toucher également les pieds. Il 
peut s'agir d'un split hand split foot syndrome, patholo- 
gie autosomique dominante ou récessive liée à l'X dont 
la fréquence est estimée à 1 cas pour 20 000 naissances. 
Plus exceptionnellement, on évoquera un EEC syndrome 
(ectrodactyly-ectodermal dysplasia-cleft syndrome), auto- 
somique dominant, génétiquement hétérogène, asso- 
ciant mains et pieds fendus, dysplasie ectodermique 
(peau, cheveux, dents, ongles, glandes exocrines) et fente 
labiopalatine. 

Les anomalies du rayon ulnaire sont le plus souvent iso- 
lées. Certains syndromes polymalformatifs, exceptionnels 
peuvent néanmoins étre cités tels que : 
= le complexe FFU (fémur-fibula-ulna), sporadique, qui 

regroupe des hypoplasies d'importance variable, asy- 

métriques, du fémur, de la fibula et de l'ulna. Il peut 
exister une synostose radio-ulnaire et un humérus 
court; 

= le syndrome de Cornelia de Lange, rare (1 cas pour 

20 000 naissances), généralement sporadique mais liée le 

plus souvent à des mutations autosomiques dominantes 

du gène NIPBL (nipped-B like) qui se traduisent par un 
retard de croissance sévère avec microcéphalie. Le pro- 
fil associant un micrognathisme et un philtrum long et 
bombant est caractéristique (voir fig. 9.17). L'atteinte du 
rayon ulnaire peut être associée de façon variable à une 
oligodactylie ou à des syndactylies. On note un œdème de 
la face interne des membres et un hirsutisme important. 
Il est d'ailleurs parfois possible de retrouver en échogra- 
phie 2D ou volumique mode surface des cils paraissant 
anormalement longs (voir fig. 9.33). Diverses malfor- 
mations peuvent être associées (cardiopathie, hernie de 
coupole diaphragmatique...) Le pronostic intellectuel est 
mauvais avec un quotient intellectuel constamment infé- 
rieur à 35. 


Main crispée 

La main crispée (fig. 15.28) est une main constamment fer- 
mée, avec un pouce «rentré » et un chevauchement carac- 
téristique des 2° et 5° doigts sur les 3° et 4° doigts. Alors que 
main bote et pied bot, surtout les formes bilatérales, sont des 
signes d'appel des trisomies 13 et 18 et de triploïdie (voir 
chapitre 16), la main crispée évoque surtout la trisomie 18. 


Syndrome d'immobilisme foetal 


On oppose l'immobilisme secondaire et l'immobilisme 

primitif : 

= l'immobilisme secondaire à un oligoamnios est 
facile à reconnaître, les malformations induites sont 
positionnelles ; 

= l'immobilisme primitif fait coexister un hydramnios 
et des raideurs articulaires (fig. 15.29) : il s'agit d'une 
arthrogrypose ou syndrome arthrogryposique, soit de 
caractère isolé, soit entrant dans le cadre d'une associa- 
tion polymalformative létale risquant de récidiver. Sa fré- 
quence est estimée à 1 cas pour 3000 naissances. 

L'immobilisme primitif est : 

— dans plus de la moitié des cas, d'origine neurogène 
par atteinte globale primitive du système nerveux (on 
retrouve dans ce cadre les formes familiales avec lis- 
sencéphalies, dysplasies corticales, voir chapitre 8) ou, 
plus souvent, par atteinte secondaire à des lésions de type 
hypoxo-ischémique ou virales touchant exclusivement la 
moelle épinière, le tronc et les hémisphères cérébraux; 

- dans 30 % des cas d'origine myogène (fig. 15.30) 
comme dans l'amyoplasie du syndrome létal des pté- 
rygiums multiples, (dont on peut évoquer le diagnos- 
tic dès le 17 trimestre devant une position en flexion 
permanente des membres supérieurs et inférieurs 
associée à un hygroma cervical postérieur), ainsi que 
dans des pathologies musculaires primitives ou méta- 
boliques. On peut citer ici : 





Fig. 15.27 Ectrodactylie. a. 24 SA. Absence des 2° et 3° doigts de la main. b. 23 SA. Anomalie des deux mains : à gauche, l'aspect est plutôt en 
faveur d'une absence des 2° et 3° doigts (+); à droite, aspect de « main fendue » (=). 
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Fig. 15.28 Mains crispées — trisomie 18. a. En mode 2D, chevauchement de l'index (—) sur le majeur. b. Chevauchement du 2° doigt sur le 
3° doigt et pouce en adduction, fléchi vers la paume de la main. c. Aspect de la main d'un fœtus porteur de trisomie 18 après interruption de 


grossesse. 


-la forme congénitale de la myopathie de Steinert 
(1 cas pour 20000 naissances), maladie autosomique 
dominante, par anomalie du gène DMPK (dystrophy 
myotonic protein kinase) sur le chromosome 19, qui 
est évoquée dans un contexte familial. Elle peut être 
confirmée par biopsie de trophoblaste ou amniocen- 
tèse. Cette forme de dépistage anténatal est la forme 
la plus grave en raison des risques de détresse respi- 
ratoire immédiats ; 

-la myasthénie maternelle transmise au foetus dont 
l'amélioration progressive postnatale est habituelle ; 

- dans 15 % des cas, l'immobilisme foetal reste 

inexpliqué. 

Une arthrogrypose peut entrer aussi dans un tableau 
polymalformatif comme dans les COFS syndromes (cere- 
bro-oculo-facio-skeletal), récessifs autosomiques et létaux. 
Le type I associe l'arthrogrypose et l'hydramnios à une 
hypotrophie, une hypoplasie pulmonaire, un œdème sous- 
cutané et des anomalies de la face. Dans le type II, s'ajoutent 
une microcéphalie, une microphtalmie, une anomalie de 


courbure de la colonne vertébrale, voire des malformations 
rénales. 


Incurvations pathologiques 
des os longs 


L'incurvation des os longs entraîne diverses incurva- 
tions des membres ou campomélies (fig. 15.31). Lorsqu'il 
n'est pas isolé, ce signe appartient essentiellement aux 
nanismes. 

Les incurvations isolées du tibia ont un pronostic 
fonctionnel lié au sens de la convexité : lorsqu'elles sont 
postérieures, elles sont de bon pronostic mais lorsqu'elles 
sont antérieures, elles sont responsables de pseudarthroses 
congénitales. Une incurvation tibiale peut accompagner une 
agénésie fibulaire. 

Il y a un diagnostic différentiel : la pseudo-incurva- 
tion échographique liée à un élargissement métaphysaire 
(métaphyse évasée «en trompette») qui donne un aspect 
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Fig. 15.29 Arthrogrypose. a. Les membres inférieurs sont en extension permanente en raison de la raideur articulaire des genoux. b a d. Arthro- 
grypose avec malposition et immobilité de la main en mode 2D (b), 3D surface (c) et 3D osseux (d). Déformation dite en « col de cygne » de la main. 





Fig. 15.30 Amyotrophie. Immobilisme foetal par amyotophie - triploïdie. 17 SA a. Raideur du membre supérieur et faible épaisseur mus- 
culaire (>). b. Main crispée (>). 
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Fig. 15.31 Incurvation isolée du fémur. a. 23 SA et 3 jours. La 
diaphyse fémorale est nettement angulée, mais ne paraît pas fracturée. 
Sa longueur globale (1 + 2) est normale. Il n'est pas noté d'autre anoma- 
lie associée en écho, notamment au niveau osseux ce qui est confirmé 
par le scanner osseux. b, c. Autre fœtus. En b, raccourcissement du 
fémur gauche avec angulation associée (=). En c, scanner foetal. Le 
fémur angulé (—) est raccourci de 60 % par rapport au fémur controla- 
téral. Absence d'autre anomalie osseuse ou viscérale par ailleurs. 








Fig. 15.32 Nanisme métatrophique. Pseudo-incurvation du fémur 
liée à un élargissement (—) métaphysaire (métaphyse évasée en trom- 
pette) qui donne une face externe très concave. 


TIB 43.52mm 


Fig. 15.33 Incurvation du tibia. Tibia incurvé et court, à 30 SA. 
Syndrome exceptionnel de Stüve-Wiedemann qui est une dysplasie 
osseuse congénitale caractérisée par l'incurvation des os longs (cam- 
pomélie) et des doigts (campodactylie). 


creux, incurvé, à la diaphyse comme dans le nanisme méta- 
tropique (fig. 15.32). 

D'autres incurvations (par exemple, syndrome de Stüve- 
Wiedemann : fig. 15.33) sont des portes ouvertes à une 
quantité de diagnostics possibles qui, dans les formes iso- 
lées, nécessitent des «confrontations » multidisciplinaires 
sans fin et - souvent, il faut bien l'avouer - sans véritable 
diagnostic avant la naissance! L'association à d'autres ano- 
malies permet parfois d'évoquer des diagnostics rares voire 
exceptionnels comme le syndrome d'Antley-Bixler qui 
associe : craniosténose, profil plat, synostose radio-ulnaire, 
incurvation fémorale, raideur articulaire, malformations 
urogénitales avec ambiguïté sexuelle. 
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Agents teratogenes 


On connaît le rôle du thalidomide dans la genèse d'une 
amputation de membre unique ou multiple, symétrique 
ou asymétrique, et capable d'induire une phocomélie des 
quatre membres (voir plus haut amélie). 

L'acide rétinoïque peut être responsable des mêmes 
tableaux. 

L'acide valproïque (Dépakine”) est impliqué dans les 
anomalies des extrémités. 

Une exposition à la warfarine est une étiologie possible 
de la chondrodysplasie ponctuée (revoir fig. 15.17). 


Conclusion 


Le dépistage échographique des anomalies des membres 


reste difficile. Un examen pratiqué à la période optimale 
simplifie cette tâche qui devient extrêmement aléatoire 
passé 32 SA. 

Lorsque l'échographie découvre une pathologie des 
extrémités, elle permet de démarrer ou d'étayer l'enquête 
morphologique à la recherche de syndromes malformatifs 
plus ou moins complexes ou d'aberrations chromosomiques. 
S'il y a des diagnostics à ne pas méconnaître, ce sont ceux 
qui débouchent sur une pathologie grave, syndromique ou 
chromosomique. 

Le caractère bilatéral et symétrique de malformations qui 
ne portent que sur les membres fait craindre une pathologie 
génique avec un risque de récurrence non négligeable. 

Le dépistage systématique d'une anomalie isolée et 
unilatérale, sans retentissement majeur, pose la question 
de son intérêt et de la dérive eugénique qui risque d'en 
découler. 

Enfin, quelle que soit la pathologie des membres dépis- 
tée, elle doit faire bénéficier les parents d'un conseil géné- 
tique. Déterminer les syndromes autosomiques dominants 
ou récessifs, évaluer les risques potentiels de récidive pour 
toute pathologie guident la conduite à tenir pour une gros- 
sesse ultérieure. 
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Anomalies chromosomiques : 
du dépistage au diagnostic 


P. Bourgeot, V. Houfflin-Debarge, B. Guérin, Y. Robert 


PLAN DU CHAPITRE 
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L'échographie ne fait pas le diagnostic d'anomalie chromo- 
somique. Elle oriente le diagnostic devant une malforma- 
tion unique ou multiple, la confirmation venant de l'étude 
génétique. Elle peut aussi signaler un « surrisque» devant 
des petites variantes morphologiques ou un trouble de crois- 
sance. Mais, surtout, elle ambitionne d'être un élément du 
dépistage de masse des aneuploidies (en pratique, la cible 
est la trisomie 21) associé ou non a d'autres marqueurs (âge 
maternel, dosages de diverses molécules produites par l'œuf). 

La pratique conduit à envisager deux périodes de dépistage : 
= le 1° trimestre centré sur un marqueur essentiel, la clarté 

nucale, et sur une datation précise par la mesure de la 

longueur craniocaudale ; 
= les 2° et 3° trimestres où l'on interprète des signes d'appel 

(majeurs ou mineurs) rencontrés accidentellement lors 

d'un examen de routine. 

Le terme «dyschromosomie » est employé ici à plusieurs 
reprises. C'est un néologisme synonyme d'anomalie chro- 
mosomique. Dans ce chapitre, il désigne les anomalies du 
nombre des chromosomes, c'est-à-dire les aneuploïdies et 
les anomalies de structure des chromosomes. 


Échographie en pratique obstétricale 
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Dépistage des anomalies 
chromosomiques (aneuploidies) 
au 1° trimestre 


L'échographie du 1° trimestre fait partie des trois examens 
recommandés au cours de la grossesse. 
Cette échographie a de nombreux objectifs (voir cha- 
pitre 3 et surtout chapitre 4) : 
= vérifier le caractère intra-utérin et l'évolutivité de la 
grossesse ; 
= préciser si la grossesse est unique ou multiple et 
déterminer la chorionicité et l'amnionicité en cas de 
grossesse multiple (voir chapitre 18, Échographie du 
ler trimestre) ; 
= dater la grossesse par la mesure de la longueur craniocaudale ; 
= réaliser une première étude de l'anatomie embryo-fœtale ; 
= participer au dépistage de la trisomie 21 si la patiente le 
souhaite par la mesure de la clarté nucale; 
= vérifier l'absence de pathologie annexielle maternelle. 
La mesure de la clarté nucale et une étude précoce 
de l'anatomie permettent ainsi de suspecter un certain 
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nombre d'anomalies chromosomiques et de syndromes 
polymalformatifs. 

Cette échographie doit répondre a un cahier des charges 
déterminé par les recommandations de la Conférence natio- 
nale de l'échographie obstétricale et fœtale (CNEOF) en 
2016 et celles de la Haute Autorité de santé (HAS) en 2017 
(démarche d'assurance qualité des pratiques professionnelles 
en matière de dépistage combiné de la trisomie 21), mais 
aussi par un certain nombre de textes réglementaires concer- 
nant le dépistage de la trisomie 21 (arrêté du 14 décembre 
2018 modifiant l'arrêté du 23 juin 2009 modifié fixant les 
règles de bonnes pratiques en matière de dépistage préna- 
tal avec l'utilisation des marqueurs sériques maternels de 
trisomie 21). 


Dépistage de la trisomie 21 par la mesure 
de la clarté nucale et de la longueur 
craniocaudale 


Le dépistage de la trisomie 21 au 1‘ trimestre de la gros- 
sesse repose sur la mesure de la clarté nucale (CN) et de la 
longueur craniocaudale (LCC), mesures indissociables l'une 
de l'autre. 

C'est K. Nicolaides qui a démontré l'intérêt majeur 
d'une échographie entre 11 et 14 semaines d'aménorrhée 
(SA) pour le dépistage des anomalies chromosomiques, 
par l'utilisation de la clarté nucale d'abord isolément, puis 
associée à d'autres paramètres pour un calcul de risque 
combiné. Ce chapitre est donc largement inspiré de ses 
travaux et de ceux de la Fetal Medicine Fundation (FMF). 
On doit aussi beaucoup à l'école de Nicolaides pour les 
notions fondamentales d'évaluation, de contrôle de qualité 
et d'accréditation. 

Le dépistage de la trisomie 21 est, en France, un dépis- 
tage organisé et réglementé par de nombreux textes. Seuls 
les échographistes identifiés et engagés dans une démarche 
de qualité auprès d'un réseau de périnatalité en lien avec 
un ou des centres pluridisciplinaires de diagnostic prénatal 
peuvent participer à ce dépistage. 


Nuque fœtale et clarté nucale 

Définitions 

La clarté nucale désigne une collection liquidienne, habi- 
tuellement très fine, située juste sous la peau de tous les 
embryons et fœtus entre 2 mois (9-10 SA) et 3 mois (15 SA). 
Ce terme est utilisé au 1 trimestre pour des clartés pure- 
ment liquidiennes et localisées (fig. 16.1a). 

On parlera de clarté nucale augmentée pour des mesures 
supérieures au 95° percentile des courbes (fig. 16.1b et voir 
plus loin). 

L'hygroma cervical postérieur (ou hygroma kystique du 
cou) correspond à une clarté nucale très augmentée (supé- 
rieure à 6 mm) avec présence de logettes (fig. 16.2). 


Mécanismes 


Au moins quatre ou cinq mécanismes et plus d'une dou- 
zaine d'étiologies ont été proposés pour expliquer l'augmen- 
tation de la CN, soulignant que cette région constitue une 
zone critique particulièrement intéressante pour le dépis- 
tage d'un large éventail d'anomalies. Il est probable que ces 
mécanismes soient souvent associés. 

L'un des mécanismes évoqués dans les dyschromosomies 
est une anomalie de développement du système lympha- 
tique cervical avec retard ou échec de connexion entre les 
sacs lymphatiques jugulaires et le système veineux jugulaire 
(l'embouchure porte le nom de sinus jugulaire) : les sacs se 
dilatent et, à partir de là, une hyperpression de tout le sys- 
tème lymphatique s'installe. Dans les formes majeures, un 
hygroma se constitue s'étendant progressivement depuis la 
nuque vers la région lombaire. Des logettes lymphatiques se 
dilatent, vallonnées, irrégulières, en forme de bulles, déter- 
minant la formation d'images de «cloisons» (fig. 16.2 et voir 
fig. 9.37 et 9.38). Dans les formes mineures avec simple retard 
d'abouchement, l'œdème ou l'hygroma seront transitoires. 

Une autre explication fait appel à des modifications spé- 
cifiques de la matrice extracellulaire qui ont été démon- 
trées par des études immunohistochimiques. Or, un certain 
nombre de composants des protéines de cette matrice sont 
encodés sur les chromosomes 21, 18 ou 13. La présence de 
ces gènes en « triple dose » serait la source de la perturbation. 





Fig. 16.1 Clarté nucale. a. 12 SA. Coupe sagittale stricte du pôle céphalique et du thorax. La clarté nucale est visible en région occipitale (CN, —) 
et se poursuit jusqu'au tiers supérieur du thorax. b. 13 SA. Clarté nucale (NT) excessive mesurant 3,5 mm. Mesure semi-automatique (Voluson®, 


General Electrique). 
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Fig. 16.2 Hygroma cervical postérieur. a. 12 SA. Coupe transversale passant par la base du cou. Aspect cloisonné (—) caractéristique de 
I'hygroma cervical dans le cadre d'une monosomie X. b. Coupe transversale de la base du crâne, passant au niveau de C1-C2. Persistance à 20 SA 
d'un volumineux hygroma cervical postérieur avec de nombreuses logettes (=) dans le cadre d'une monosomie X. c. Coupe sagittale au niveau 
cervicothoracique haut. Il existe une volumineuse tuméfaction cloisonnée (—). Le diagnostic d'hygroma cervical postérieur ne peut être affirmé 
qu'après vérification de l'absence de cranioschisis ou de rachischisis haut (©) pour écarter le diagnostic d'encéphalo- ou méningo-encéphalocéle. 


Le troisième grand mécanisme évoqué couramment 
concerne les dysfonctionnements cardiaques. L'origine 
cardiaque du problème est fortement suspectée en raison de 
l'association fréquente entre l'hyperclarté nucale et les mal- 
formations cardiaques, les anomalies Doppler au niveau du 
ductus venosus et la régurgitation tricuspidienne. Tôt dans 
la grossesse, les résistances placentaires sont très fortes et 
toute anomalie cardiaque, même mineure, provoque rapi- 
dement une insuffisance cardiaque congestive qui peut être 
transitoire. 

Enfin, une augmentation de pression dans le système 
veinolymphatique pourrait avoir une explication méca- 
nique simple en cas de hernie diaphragmatique, de thorax 
étroit (ostéochondrodysplasies), mais il s'agit la de patholo- 
gies rares en regard de la fréquence des hyperclartés nucales. 

Dans tous les cas, on retient l'équation : œdème de la 
nuque + analyse chromosomique normale = suspicion de 
malformation fœtale et en particulier de cardiopathie ou de 
pathologie syndromique. 


Date (ou fenêtre) de mesure 


La CN se mesure chez un embryon dont la LCC est com- 

prise entre 45 et 84 mm, soit entre 11 SA et 13 SA + 6 jours. 
Il était logique de fixer la date limite inférieure de l'exa- 

men à 11 SA, pour plusieurs raisons : 

= l'examen est plus «rentable» car il permet de repérer en 
même temps d'assez nombreuses anomalies morphologiques 
majeures que l'on ne voit bien qu'après 11 SA (par exemple, 
acrânie et anencéphalie en raison de l'ossification du crâne). 
La vue «quatre cavités» n'est possible qu'après 10 SA. La 
hernie ombilicale physiologique est toujours présente avant 
11 SA ne permettant pas d'exclure une omphalocèle. Enfin, 
la vessie fœtale n'est visible que dans 50 % des cas à 10 SA, 
mais dans plus de 80 % à 11 SA et toujours à 12 SA; 

= avant 11 SA, la clarté est souvent très fine, de l'ordre de 
«l'épaisseur du trait» par rapport au caliper, et l'erreur 
relative devient très importante; 

= l'examen est encore très efficace pour une datation 
précise; 
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= a partir de 11 SA, on dispose du prélèvement de tropho- 
blaste pour établir un diagnostic de certitude; 
= avant 11 SA se produit également la majorité des avorte- 
ments spontanés, souvent d'origine chromosomique. 
La date limite supérieure a été fixée à 13 SA et 6 jours 
pour deux raisons essentielles : 
= l'accumulation anormale de liquide nucal se réduit 
après 14 SA, le paramètre perd alors rapidement sa pertinence; 
= la mesure dela clarté nucale devient plus difficile après 14 SA 
en raison de la verticalisation fréquente du fœtus (10 % 
d'échecs après 14 SA contre 2 % avant, et mesure souvent 
plus facile pour une LCC inférieure à 70 mm). 
Enfin, et surtout, les normes de CN et de LCC ont été 
établies par Snidjers, Nicolaides et Herman sur cette période 
de grossesse (fig. 16.3). 


Technique de mesure de la clarté nucale 
et de la longueur craniocaudale 


Ces mesures répondent a un cahier des charges précis et un 
cliché de la mesure de la CN et un de la LCC doivent impé- 
rativement étre joints au compte rendu pour attester de la 
qualité des mesures. Ces documents sont opposables en cas 
de probleme médicolégal. 


Matériel 
Les appareils d'échographie doivent être marqués CE et le 
registre de maintenance doit être tenu à jour. Le matériel utilisé 
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doit avoir un cine-loop (au moins 200 images, permettant de 
choisir la meilleure image), avec possibilité d'agrandissement de 
l'image sans dégradation, et permettre une mesure au dixième 
de millimètre (chaque déplacement des curseurs devrait cor- 
respondre à une mesure de 0,1 mm) Ce devrait être le cas de 
tous les appareils proposés sur le marché (voir encadré 1.1). 

Dans le cadre du dépistage de la trisomie 21, l'échogra- 
phiste s'engage à utiliser un matériel répondant à ces critères 
de qualité. 


Voie d'abord 

Dans 90 à 95 % des cas, l'abord abdominal est suffisant (et 
c'est la voie utilisée dans les publications initiales). L'abord 
vaginal peut être utilisé si nécessaire. Il faut pourtant garder 
à l'esprit que pour la biométrie, contrairement à la morpho- 
logie, la voie vaginale n'est pas nécessairement plus perfor- 
mante que la voie abdominale. Elle ne permet pas toutes les 
incidences et, même avec une fréquence ultrasonore plus 
élevée, les résultats obtenus sont similaires. 


Plan de coupe 
La mesure de la CN et celle de la LCC doivent s'effectuer sur 
une coupe sagittale médiane du foetus. Il s'agit d'un critère 
majeur de qualité de ces mesures. 

Pour la mesure de nuque, les repères pour une coupe 
sagittale médiane (fig. 16.4a et voir plus loin fig. 16.12a et b) 
sont la visualisation : 


---- 5° Percentile 


— 50° Percentile 





—k— 95° Percentile 


65 mm 70 mm 75 mm 80 mm LCC 


$ | 4 | $ $ l | 
11SA+1j| |11SA+5j | |12SA+1j | |12SA+4j| |12SA+6j | |13SA+2j| |13SA+4j | |13SA+6j| SA 


Fig. 16.3 Courbe de clarté nucale (en millimètres et 5€, 50€ et 95€ percentiles) en fonction de la longueur craniocaudale (LCC) et de 


l'âge gestationnel (Snidjers et Nicolaides). 
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Fig. 16.4 Clarté nucale (CN) et longueur craniocaudale (LCC) à 12-13 SA - bons et mauvais plans de coupe. a. Bon plan de coupe. Coupe 
sagittale du pôle céphalique pour la mesure de la CN. Visualisation des OPN (1), de la pointe du nez (2), du menton (3) et du diencéphale (+). 
Mesure semi-automatique (Voluson®, General Electrique). b. Le plan de coupe est parasagittal car on visualise la branche montante du maxillaire 
supérieur (—). Il reste néanmoins acceptable pour la mesure de la CN même si la tête est en légère déflexion. c. Le plan de coupe est parasagittal 
mais ne peut être utilisé pour la mesure de la CN, notamment parce qu'il passe au niveau de l'orbite (=). d. Coupe sagittale pour la mesure de la 
LCC. Critères satisfaisants pour le pôle céphalique et visualisation du plan du rachis (=) et du tubercule génital (>). e. La coupe est bien sagittale 
au niveau du pôle céphalique. En revanche, elle est parasagittale au niveau du pôle caudal avec visualisation de la cuisse (=). Le plan de coupe 


reste néanmoins acceptable pour la mesure de la LCC. 


= du profil, défini par la présence sur la coupe : 

— de la pointe du nez, 

— des os propres du nez (OPN) s'ils sont présents, 

- du centre du menton sans montrer l'os zygomatique 

(ancienne dénomination : os malaire), 

— du diencéphale (sans plexus choroïdes visibles); 
= du rachis; 
= du tubercule génital. 

Une coupe légèrement paramédiane montre à la fois le 
nez et la branche montante du maxillaire (fig. 16.4b). Cette 
coupe est acceptable car il y a peu d'impact géométrique sur 
la mesure de nuque. 

Une coupe est trop latérale quand elle montre l'os zygo- 
matique sans le nez, a fortiori si elle contient l'orbite ou le 
ventricule latéral, et elle ne devrait pas être acceptée pour la 
CN (fig. 16.4c). 

La reconstruction 3D en partant d'une coupe axiale ou 
sagittale trop oblique peut aider à obtenir une coupe sagit- 


tale. Cependant, la définition de l'image est alors de moins 
bonne qualité même si cette reconstruction volumique n'al- 
tère pas a priori la mesure de la CN. Mais cette méthode de 
mesure ne peut être utilisée pour un calcul de risque. 

Pour la mesure de la LCC, on se reportera également au 
chapitre 4. Rappelons que la LCC mesure la plus grande lon- 
gueur de l'embryon/fcetus ayant une tête en position neutre, 
sur une coupe sagittale et médiane, passant par la région 
frontonasale, le rachis, la région ombilicale et le tubercule 
génital (fig. 16.4d). Un plan parasagittal avec visualisation 
d'une cuisse (fig. 16.4e) ou d'une orbite serait acceptable 
pour la LCC mais pas pour la nuque. Une tête trop fléchie 
ou en hyperextension va évidemment fausser le paramètre 
(voir plus loin). 


Zoom 
Le zoom est un critère qualité obligatoire des recommanda- 
tions sur la mesure de la CN et de la LCC. Seule une image 
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Fig. 16.5 Agrandissement de l'image. a. Zoom correct pour la mesure de la clarté nucale (—). L'image est centrée sur le pôle céphalique et le 
thorax. b. Zoom correct pour la mesure de la longueur craniocaudale (LCC). Le fœtus occupe plus des deux tiers de l'image. c. Les mesures de 
la CN et de la LCC sont sur le même cliché ce qui n'est pas correct. En effet, si l'agrandissement est acceptable pour la LCC, il est en revanche 
insuffisant pour la CN. De plus, si on veut être rigoureux, on notera que le caliper cranial de la LCC n'est pas sur le vertex (>) et que les calipers de 
la nuque sont placés au niveau cervical et non occipital (CN). d. Bien que la coupe soit sagittale et que les marques de mesure de la LCC (+) soient 
correctement positionnées, le zoom est insuffisant. Ce cliché n'est pas acceptable pour être utilisé dans un calcul de risque. L'agrandissement est 


également très insuffisant pour la mesure de nuque (CN). 


correctement zoomée permet une mesure précise. Le zoom 
numérique doit être privilégié. 
Pour la mesure de la nuque, la région craniothoracique 


doit idéalement occuper au moins 75 % de l'écran (fig. 16.5a). 
Pour la mesure e de la LCC, le foetus doit occuper les deux 
tiers l'image (fig. 16.5b). 


Ainsi, ee obligatoire de l'image fait que les 
mesures de LCC et de CN ne doivent plus étre réalisées sur 
le même cliché (fig. 16.5c). 

Trop souvent encore, il arrive que des images trop petites 
soient associées aux mesures qui sont alors inutilisables 
pour le contrôle du calcul de risque (fig. 16.5d). 


Calipers 
Le bon positionnement des calipers est le troisième critère 
obligatoire des recommandations. 

Pour la mesure de la nuque, il faut mesurer l'épaisseur 
maximale de la CN entre la peau et les parties molles recou- 
vrant le rachis cervical. Les calipers sont placés perpendi- 
culairement au plan de la nuque et «On-On» (la croix du 
caliper est posée sur la ligne de bordure de la clarté, sa barre 
horizontale est donc «tangente » à la clarté, sans la pénétrer, 
(fig. 16.5a et fig. 16.6a et b). 

Plusieurs mesures de CN seront réalisées. À qualité égale, 
la mesure la plus grande sera retenue. 
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Il est proposé sur certains appareils un logiciel de mesure 
automatique : on définit la zone d'intérêt avec un rectangle 
encadrant la nuque et le logiciel dessine la clarté en position- 
nant les calipers (revoir fig. 16.1b et fig. 16.4a). Cela permet en 
théorie de simplifier la mesure et d'uniformiser les pratiques. 

Pour la mesure de la LCC, il faut mesurer du vertex au 
point le plus caudal. Ceci nécessite que le vertex et l'extré- 
mité caudale soient nets pour pouvoir placer correctement 
et sans ambiguïté les calipers (fig. 16.6c et d). 


Position de l'embryon 
L'embryon doit être en position intermédiaire, une hyper- 
flexion minorant les mesures et une hyperextension les 
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majorant. La présence d'un petit espace liquidien sous le 
menton assure de la bonne position de la tête (fig. 16.7a). 
Cette position «neutre » de la tête est importante que ce 
soit pour la mesure de la CN ou pour celle de la LCC. 
Un décalage de plusieurs jours dans la datation peut 
être observé en cas d'hyperflexion ou hyperextension 


L'hyperflexion du foetus (fig. 16.7e) peut réduire l'épais- 
seur de la clarté de 0,4 mm (en la comprimant) et l'hype- 
rextension (fig. 16.7f) peut la majorer de 0,6 mm (en la 
plissant). 





Fig. 16.6 Positions des calipers. a. Clarté nucale. Position correcte des calipers pour la mesure de nuque. La flèche désigne l'amnios qu'il est 
utile de marquer pour qu'il n'y ait pas de confusion possible avec le bord externe de la nuque. b. Clarté nucale. Le ca/iper supérieur (—) est mal 
positionné car trop interne, ce qui agrandit sensiblement la mesure. c. Longueur craniocaudale. Plan de coupe sagittal avec légère inclinaison 
latérale de la tête (branche montante du maxillaire vue) sans conséquence sur la mesure. Position correcte des calipers. d. Longueur craniocaudale. 
Flou au niveau du pôle caudal et du pôle céphalique entraînant une imprécision sur le positionnement des calipers. 
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Fig. 16.7 Position de la tête. a. Position neutre de la tête fœtale, parfaite pour la mesure de la clarté nucale (CN). b à d. Influence de la position de la tête 
sur la mesure de la longueur craniocaudale (LCC) et donc sur la datation de la grossesse. En b, le cliché est parfait pour la mesure de la LCC; en c, la tête est 
en déflexion; on note aussi une imprécision sur la position du caliper caudal. En d, La tête est en flexion. Il existe donc des différences sensibles sur la mesure 
de la LCC : 49,7 mm (b), 51,5 mm (c) et 47,8 mm (d). e. L'hyperflexion de la tête (absence de triangle anéchogène sous-mentonnier : >) minore la mesure 
de CN. f. L'hyperextension de la tête augmente la mesure de CN. 


Lorsque le foetus est dos en arriére et repose, plus ou 
Les limites de la clarté nucale doivent être clairement identi- moins, sur la membrane amniotique non encore accolée, l'es- 
fiées. Pour cela, il faudra s'assurer que l'amnios soit visible pace anéchogène entre membrane amniotique et membrane 
et bien distinct du plan cutané (fig. 16.8a et b) ou que le  chorionique constitue un piège en mimant la CN (fig. 16.8e 
fœtus soit bien à distance de la paroi utérine (fig. 16.8c et d). et f). Tant que le fœtus reste immobile, il est parfois impos- 
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Fig. 16.8 Visualisation du plan de la clarté nucale (CN). a. Plan de coupe sagittal pour mesure de la CN. L'amnios est bien visible (=). Il n'y a 
pas de confusion possible avec le plan cutané de la nuque. b. Sur cette coupe sagittale de mesure de nuque, la clarté nucale est a peine visible (1). 
Ainsi, Il pourrait être facile d'inclure par erreur l'amnios dans la mesure (2). c, d. Sur ces deux images, l'amnios n'est pas visible mais la distance 
entre le cou du fœtus et le bord interne de l'utérus (+) est suffisamment large pour ne pas craindre de confondre le bord cutané de la nuque avec 
un éventuel amnios. La position des calipers de mesure de la CN en c est bonne mais la tête est en légère déflexion et le plan cutané n'est plus 
visible au niveau du dos, alors qu'il est parfaitement suivi en d sur le foetus en procubitus. e, f. Mauvaise visualisation du plan de la CN. Le foetus est 
plaqué contre la paroi. Il est donc difficile d'être certain que c'est bien la CN qui a été mesurée. Il faut donc attendre un mouvement de l'embryon 
(spontané ou provoqué) et utiliser le cine-loop pour ressortir un meilleur plan de coupe. 
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Fig. 16.9 Difficultés de mesure de la clarté nucale. a. Empreinte du cordon ombilical (=) au niveau de la zone de mesure de nuque. b. Le 
cône d'ombre du massif maxillaire (=) cache une partie de la nuque. On note par ailleurs la présence de la branche montante du maxillaire (>). 


sible de différencier la surface du dos foetal et la membrane 
amniotique, la clarté nucale, le liquide amniotique ou le 
cœlome externe. En revanche, le changement de position 
du foetus permet immédiatement de les distinguer : la CN 
se soulève avec le foetus. Il est donc nécessaire, dans certains 
cas, de prolonger l'examen échographique pour observer ce 
changement de position ou de faire tousser la mère ou de 
secouer légèrement l'utérus. Sur le cliché rendu, il peut être 
utile d'individualiser le coelome externe par une flèche pour 
lever toute ambiguïté en cas de «relecture» du document. 


Optimisation technique des mesures 

L'abord doit être le plus orthogonal possible (+ 20°) afin 
d'optimiser la différenciation des différents plans : CN et 
espace entre le plan cutané et l'amnios. On n'oubliera pas de 
régler la focalisation qui doit bien correspondre à la zone 
étudiée, de jouer sur l'utilisation des harmoniques pour 
améliorer la définition des différents plans étudiés (à dimi- 
nuer ou supprimer) et de baisser le gain pour améliorer les 
contrastes. 


Difficultés et pièges 

Dans 5 à 10 % des cas, le cordon ombilical est autour du 
cou gênant et faussant la mesure (fig. 16.9a). Dans ce cas, 
certains recommandent d'effectuer une mesure au-dessus et 
une mesure au-dessous du cordon et de faire la moyenne. Il 
paraît plus sage d'attendre ou de provoquer des mouvements 
foetaux ou de contrôler à distance en espérant de meilleures 
conditions techniques. 

Quand la nuque se voit mal en abord antérieur, c'est sou- 
vent à cause du massif maxillaire qui détermine un cône 
d'ombre parfois gênant (fig. 16.9b). Il faut essayer de le 
contourner en passant sous le menton. 

Enfin, chez les patientes ayant une surcharge pondérale 
et/ou un utérus rétroversé, il est souvent extrêmement diffi- 
cile d'obtenir une image satisfaisante. 

Dans ces situations, il est parfois nécessaire de reconvo- 
quer la patiente. 


Remarque technique importante 


Les échographes donnent souvent un rapport biométrique 
comprenant plusieurs résultats d'une même mesure : une valeur 
moyenne, une valeur minimale, une valeur maximale et/ou la 
dernière mesure effectuée. Il faut sélectionner, sur le rapport, 
la mesure retenue (clichés respectant les critères qualité) pour 
l'évaluation du risque que ce soit pour la LCC ou la CN. 


Facteurs de variabilité 

Le critère qualité du cliché (coupe sagittale, positionnement 
des calipers, zoom, position) est le principal facteur de varia- 
bilité des mesures. 

Le réglage de l'échographe doit être optimal. Un mauvais 
réglage de l'image peut effacer la clarté ou fausser la mesure. 
L'utilisation des harmoniques peut «remplir» ou dédoubler 
légèrement l'image, avec certains réglages et avec certains 
appareils. De même, le logiciel de mesure automatique 
augmente un peu les épaisseurs de nuque car il est étudié 
pour délimiter «au large » surtout quand les limites sont mal 
définies. 

La compétence de l'échographiste est évidemment essen- 
tielle à la bonne réalisation des mesures de CN et de LCC. 
Il a été démontré que la médiane de CN des échographistes 
était proportionnelle à leur activité, à leur expérience et 
s'améliorait quand un contrôle qualité des échographistes 
était organisé (voir plus loin). 

L'origine ethnique, la parité ou la gestité, le tabagisme, le 
diabète ou la procréation médicalement assistée (PMA), les 
métrorragies du 1“ trimestre, le sexe ne modifient pas les 
valeurs de la CN. 


Au total, il est indispensable d'apporter un soin tout parti- 
culier à la mesure de la CN et de la LCC, la qualité des mesures 
étant un prérequis essentiel à leur intégration dans le calcul 
de risque de la trisomie 21. L'arrêté de 2018 précise les cri- 
tères qualité obligatoires des clichés permettant ces mesures : 
coupe sagittale, zoom suffisant et calipers bien placés. 
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Mesure de la clarté nucale et risque d'anomalie 
chromosomique 


Snijders et Nicolaides ont étudié la distribution des valeurs 
de CN en fonction de l'âge gestationnel et de la LCC démon- 
trant qu'un seuil unique était inadapté. En effet, entre 10 et 
14 SA, l'épaisseur de la clarté nucale augmente régulière- 
ment avec l'âge de l'embryon et sa longueur (voir fig. 16.3). 

On peut retenir la valeur médiane qui passe 
de 1,2 mm/45 mm de LCC à 1,9 mm/84 mm. On retiendra 
surtout le 95° percentile : entre 2,1 mm/45 mm (11 SA) et 
2,7 mm/84 mm (14 SA). Au-dessus du 95° percentile, on 
peut parler de clarté nucale augmentée (voir fig. 16.1b). Le 
99° percentile est à peu près stable, sans augmentation avec 
la LCC ou l'âge, et se situe à environ 3,5 mm. 

Le risque de trisomie 21 augmente avec la mesure de la 
clarté nucale : plus la clarté nucale est élevée, plus le risque 
augmente (fig. 16.10). Dès 1992, Nicolaides a montré que 
dans une proportion élevée de fœtus trisomiques, la clarté 
nucale est augmentée au 1° trimestre, c'est-à-dire qu'elle 
est supérieure au 95° percentile dans 75 à 80 % des cas. La 
médiane de CN est de 3,4 mm en cas de trisomie 21. 

Pour une patiente donnée, le risque de trisomie 21 peut 
être calculé en multipliant le risque « a priori » (risque de base 
lié à l'âge maternel et à l'âge gestationnel au moment de la 
mesure) par le rapport de vraisemblance du test qui dépend 
de l'écart entre la valeur mesurée de la clarté nucale et la 
médiane pour l'âge gestationnel (pour le rapport de vraisem- 
blance, voir plus loin Signes d'appel majeurs et marqueurs 
faibles de dyschromosomies). La sensibilité de la CN pour le 
dépistage de la trisomie 21 est de l'ordre de 80 % (probabilité 
d'être dépistée à risque quand le fœtus est trisomique 21). 
Néanmoins, si la patiente souhaite un dépistage de la triso- 
mie 21, il est recommandé de l'orienter vers la réalisation de 
marqueurs sériques pour intégration de la mesure de CN 
dans un calcul de risque combiné (voir plus loin). 

La CN augmentée est associée aussi à d'autres anomalies 
chromosomiques. La médiane de CN est de 5,5 mm en cas 
de trisomie 18, 4 mm en cas de trisomie 13 et 9,2 mm en cas 
de monosomie X (syndrome de Turner). 
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Fig. 16.10 Risque de trisomie 21 selon l'âge et la clarté nucale, 
selon les travaux de l'école de Nicolaides. 


Au-delà de 3,5 mm, le risque d'anomalie chromo- 
somique est élevé quel que soit l'âge de la patiente et il 
existe un consensus en France pour proposer une analyse 
chromosomique. 


Dépistage de la trisomie 21 en France 
(législation et organisation) 


En France, un dépistage de la trisomie 21 est organisé depuis 
plus de 25 ans dans un cadre législatif précis. Le texte qui 
s'applique actuellement est l'arrêté du 14 décembre 2018 
modifiant l'arrêté du 23 juin 2009 modifié fixant les règles 
de bonnes pratiques en matière de dépistage et de diagnostic 
prénatals avec utilisation des marqueurs sériques maternels 
de trisomie 21 (encadré 16.1). 





Encadré 16.1 Extraits de l'arrêté du 14 décembre 2018 modifiant l'arrêté du 23 juin 2009 
modifié fixant les règles de bonnes pratiques en matière de dépistage et de diagnostic 
prénatals avec utilisation des marqueurs sériques maternels de trisomie 21 


Articles de l'arrêté 


«Art. 1. Lors de la consultation médicale prévue à l'article 
R. 2131-2 du Code de la santé publique, toute femme enceinte, 
quel que soit son âge, est informée de la possibilité de recourir 
à un dépistage combiné permettant d'évaluer le risque de 
trisomie 21 pour l'enfant à naître. Ce dépistage associe le 
dosage des marqueurs sériques du premier trimestre, réalisé à 
partir d'un prélèvement sanguin, et les mesures échographiques 
de la clarté nucale et de la longueur cranio-caudale. 

Art. 2. Si le dépistage combiné du premier trimestre mentionné à 
l'article Ter n'a pu être réalisé, la femme enceinte est informée de 
la possibilité de recourir à un dépistage par les seuls marqueurs 
sériques du deuxième trimestre. 


Art. 3. Un dépistage par ADN foetal libre circulant dans le sang 
maternel est proposé à la femme enceinte en fonction du résultat 
de l'évaluation du risque prévue aux articles 1 et 2, le cas échéant, 
dans certaines circonstances précisées en annexe du présent arrêté. 
Art. 4. Lorsque le dépistage conduit à la réalisation d'un 
prélèvement à visée diagnostique, les risques, les contraintes et les 
éventuelles conséquences de chaque technique de prélèvement 
sont expliqués à la femme enceinte qui est associée au choix de la 
technique de ce prélèvement. 

Art. 5. Les professionnels concourant au dépistage et au diagnostic 
prénatals prévus au présent arrêté adhèrent à un réseau de 
périnatalité associé à un ou plusieurs centres pluridisciplinaires de 
diagnostic prénatal. 
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Encadré 16.1 — Suite. 


Art. 6. Les règles de bonnes pratiques en matière de dépistage 
et de diagnostic prénatals dans le cadre considéré sont fixées en 
annexe du présent arrêté. » 


Annexe de l'arrêté 


Information 

«Sauf opposition de sa part, la femme enceinte reçoit une 
information loyale, claire et adaptée lui permettant de choisir 
librement de recourir ou non au dépistage et/ou au diagnostic 
prénatal. Elle peut révoquer à tout moment son consentement à 
la réalisation de ces examens. 

Il convient également de respecter les différents temps 
d'information et de rendu des résultats des différents examens, 
afin de permettre le libre choix des femmes enceintes quant à la 
poursuite de la procédure de dépistage. 

La femme est informée qu'un dépistage négatif n'exclut pas 
complètement la trisomie 21 ni toute autre pathologie fœtale et 
qu'une surveillance de grossesse y compris échographique doit 
être poursuivie. (...) 

La femme est au centre du dispositif et prend toutes les décisions 
relatives à sa grossesse. Son autonomie doit être respectée. Il 
est toutefois recommandé d'impliquer le plus souvent possible le 
couple, en respectant le souhait de la femme. » 


Prescripteur 

«Le prescripteur est un médecin ou une sage-femme. 

Le prescripteur doit être en mesure de délivrer à la femme une 
information préalable loyale claire et adaptée, de comprendre 
l'interprétation des résultats y compris en termes de conséquences 
pour la grossesse en cours, ainsi que de les lui communiquer. » 


Information et consentement portant sur le dispositif du 

dépistage 

«Avant la prescription de tout examen de dépistage prénatal, 

la femme enceinte reçoit, sauf opposition de sa part, une 

information loyale, claire et adaptée à sa situation personnelle 

sur la possibilité de recourir à des examens permettant d'évaluer 

le risque de trisomie 21 pour l'enfant à naître. Cette information 

doit être délivrée lors d'une consultation adaptée à la situation 

individuelle. (...) 

L'information doit porter sur : 

= les caractéristiques de la trisomie 21; 

= les modalités de prise en charge des personnes porteuses de 
trisomie 21 et d'aide aux familles (prise en charge coordonnée, 
médicale, sociale, éducative et psychologique); 

= le fait que ce dépistage est prévu pour la trisomie 21 et non 
pour les autres anomalies chromosomiques. 

L'ensemble des différentes étapes possibles du dépistage 

(échographie, marqueurs sériques et ADN foetal libre circulant 

dans le sang maternel) et du diagnostic (avec nécessité d'un 

prélèvement invasif), lui sont présentées, ainsi que la possibilité de 

poursuivre où non la grossesse en cas de diagnostic de trisomie 21. 

Lorsqu'une stratégie de dépistage spécifique et adaptée à la 

situation particulière de la femme est proposée, la justification 

de cette démarche lui est expliquée. (...) 

Un document résumant les informations lui est proposé. 





Une attestation d'information est établie et cosignée par la femme 
enceinte, certifiant que les informations lui ont été fournies ou 
que celle-ci n'a pas souhaité recevoir de telles informations. 
Préalablement à tout prélèvement en vue de la réalisation du 
dépistage ou à l'examen échographique, le consentement de la 
femme enceinte est recueilli par écrit selon le formulaire type 
prévu par arrêté du ministre chargé de la Santé. (...) 

Plusieurs formulaires sont disponibles : 

= consentement pour l'échographie; 

= consentement pour l'examen utilisant les MSM; 

= consentement pour l'examen ADNICT21. » 


Examen échographique 

«Les échographistes qui réalisent le dépistage de la trisomie 21 

doivent suivre les recommandations de la Haute Autorité de 

santé relative à la démarche d'assurance qualité. (...) 

Les mesures de la clarté nucale et de la longueur cranio-caudale 

doivent : 

= être rendues en millimètre avec une précision au dixième de 
millimètre ; 

= faire l'objet d'un compte rendu : 
— indiquant le nom de l'échographiste, 

précisant le réseau de périnatalité auquel l'échographiste 

adhère et son identification au sein de ce réseau, 
— daté et mentionnant la date de réalisation de l'échographie, 
— signé par l'échographiste. 

S'il n'est pas possible d'obtenir une image satisfaisante, 

la mesure de la clarté nucale n'est pas rendue par 

l'échographiste. 

Dans un but d'amélioration des pratiques, le contrôle de qualité 

des mesures de la clarté nucale et de la longueur craniocaudale, 

prises en compte dans le calcul de risque, repose sur : 

= l'adhésion des échographistes a un programme d'assurance 
qualité portant sur la mesure de la clarté nucale et de la 
longueur cranio-caudale ; 

= la production d'images documentant la qualité des mesures : 
deux clichés explicites figurant dans le dossier médical et 
permettant de juger de la qualité du plan sagittal, de la 
position des curseurs, de l'agrandissement pour le cliché 
de la clarté nucale, de la qualité du cliché de la longueur 
cranio-caudale ; 

= un suivi des médianes et de la distribution des mesures de la clarté 
nucale; 

= l'adhésion des échographistes a un réseau de périnatalité 
associé a un ou plusieurs CPDPN. Préalablement a la réalisation 
de l'échographie, le consentement de la femme enceinte est 
recueilli par écrit selon le formulaire type prévu par arrêté du 
ministre chargé de la santé. 


Échographistes 

«Les qualifications requises pour réaliser des échographies 
obstétricales et foetales sont fixées dans l'arrêté du 20 avril 2018 
fixant les recommandations de bonnes pratiques relatives aux 
modalités de réalisation des examens d'imagerie concourant 
au diagnostic prénatal et aux modalités de prise en charge des 
femmes enceintes et des couples lors de ces examens. » 
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Information et consentement 


Ce dépistage doit être proposé a toutes les patientes quel que 
soit leur âge. Après une information claire sur la trisomie 21, 
les modalités de dépistage et la conduite à tenir en cas de 
dépistage plaçant la patiente dans une zone a risque élevé, 
la patiente doit pouvoir faire un choix éclairé et décider si 
elle souhaite ou non faire ce dépistage. L'échographiste doit 
informer la patiente de la mesure de la CN et son éventuelle 
utilisation dans le cadre du dépistage de la trisomie 21. 
L'information et le recueil du consentement éclairé sont 
donc une étape indispensable qui devrait être un préalable 
à l'échographie du 1‘ trimestre. Afin d'aider les patientes 
mais aussi les professionnels, la HAS a rédigé avec l'aide des 
sociétés savantes et des associations de patients un docu- 
ment d'information qui est disponible sur leur site Internet. 


Organisation pratique du dépistage 

L'échographie est réalisée entre 11 et 13 SA et 6 jours avec 
mesure de la CN et de la LCC. Un prélèvement sanguin est 
effectué dans la même fourchette d'âge gestationnel pour le 
dosage de marqueurs sériques, molécules d'origine foetopla- 
centaire dont la concentration peut être modifiée si le fœtus 
présente une trisomie 21. 

Pour le 1‘ trimestre, les marqueurs sériques sont la 
fraction libre de la chaîne bêta de l'hormone chorionique 
gonadotrope (B-HCG) et la pregnancy associated plasma 
protein A (PAPP-A). 

Le calcul du risque est effectué par le biologiste dans 
un laboratoire agréé en intégrant le risque lié à l'âge de la 
patiente, le rapport de vraisemblance de la CN et celui des 
marqueurs sériques du 1“ trimestre. La mesure de la CN a 
un poids important dans ce calcul de risque, justifiant d'une 
attention toute particulière lors de sa mesure et du contrôle 
qualité mis en place en France (voir plus loin). 

La conduite à tenir ultérieure dépendra du niveau de risque : 
= si la patiente a un risque inférieur a 1/1000, elle sera 

orientée vers un suivi habituel de la grossesse; 
= sila patiente a un risque compris entre 1/51 et 1/1000, elle 

pourra bénéficier d'un dépistage de la trisomie 21 par le test 

ADNIc T21 (séquençage a haut débit). Ce test a une sensi- 

bilité de plus de 99 % avec un taux de faux positif très faible; 
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= si le risque est élevé (supérieur a 1/50), un prélèvement 
invasif (biopsie de trophoblaste ou amniocentèse) pour 
analyse chromosomique sera proposé. 

Si la patiente n'a pas pu bénéficier de l'échographie du 
1‘ trimestre ou de la mesure de la CN, il pourra lui être pro- 
posé un dépistage par les marqueurs sériques du 2° trimestre 
(B-HCG et a-foetoprotéine + estriol) avec les mêmes seuils 
décisionnels. 


Remarque 


On observe des modifications des marqueurs sériques en cas 
de trisomie 21 mais aussi en fonction de l'âge gestationnel. Une 
bonne datation et donc une bonne mesure de la LCC sont ainsi 
indispensables au bon dépistage de la trisomie 21. 


Contrôle qualité et évaluation des échographistes 


Seuls les échographistes engagés dans une démarche 
de contrôle qualité et identifiés auprès d'un réseau de 
périnatalité peuvent participer au dépistage de la triso- 
mie 21 par mesure de la CN et de la LCC. 


Conditions pour l'identification au sein d'un réseau de périnatalité 
Plusieurs étapes sont nécessaires à l'identification de l'écho- 
graphiste auprès d'un réseau. Ces conditions sont rappelées 
dans les recommandations HAS de 2016’ et dans l'arrêté du 
14 décembre 2018 modifiant l'arrêté du 23 juin 2009 modifié 
fixant les règles de bonnes pratiques en matière de dépistage 
et de diagnostic prénatals avec utilisation des marqueurs 
sériques maternels de trisomie 21. 
L'échographiste doit : 
= être titulaire d'un diplôme lui permettant de réaliser des 
échographies obstétricales et foetales. Le type du diplôme 
varie selon la profession (gynécologue-obstétricien, gyné- 
cologue médical, sage-femme, radiologue) et l'année de 
début de l'exercice. Ces conditions sont rappelées dans 
l'arrêté du 20 avril 2018 fixant les recommandations de 
bonnes pratiques relatives aux modalités de réalisation des 
examens d'imagerie concourant au diagnostic prénatal et 
aux modalités de prise en charge des femmes enceintes et 
des couples lors de ces examens (encadré 16.2); 





Encadré 16.2 Extrait de l'arrêté du 20 avril 2018 fixant les recommandations de bonnes 
pratiques relatives aux modalités de réalisation des examens d'imagerie concourant au 
diagnostic prénatal et aux modalités de prise en charge des femmes enceintes et des couples 


lors de ces examens 


« Seuls les médecins et les sages-femmes réalisent, sous certaines 
conditions précisées ci-dessous, des échographies obstétricales 
et foetales. 

Les médecins spécialistes en gynécologie-obstétrique ayant 
débuté l'exercice de l'échographie prénatale a partir de l'année 
1997, doivent être titulaires du diplôme interuniversitaire (DIU) 
d'échographie en gynécologie-obstétrique. 





' HAS. Le dépistage de la trisomie 21. Décembre 2018. En ligne : www. 
has-sante.fr (rubrique Documents usagers) 


Les médecins spécialistes en radiologie et imagerie médicale 
ayant débuté l'exercice de l'échographie prénatale à partir de 
l'année 1997 doivent être titulaires du diplôme interuniversitaire 
d'échographie en gynécologie-obstétrique ou doivent avoir 
validé le module optionnel de gynécologie obstétrique du DIU 
d'échographie générale. Les médecins spécialistes en radiologie 
et Imagerie médicale, ayant acquis, dans le cadre de la mise en 





* HAS. Démarche d'assurance qualité des pratiques professionnelles 
en matière de dépistage combiné de la trisomie 21 (mesures 
échographiques de la clarté nucale et de la longueur cranio-caudale 
+ dosage des marqueurs sériques). Guide méthodologique. Mai 2016. 
En ligne : www.has-sante.fr (rubrique Recommandations et guides) 
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Encadré 16.2 — Suite. 


œuvre du décret n° 2016-1597 du 25 novembre 2016 réformant 
le 3° cycle des études de médecine, les compétences dans le 
domaine de l'échographie en gynécologie-obstétrique au cours 
de leur formation initiale (formation intégrée dans la maquette 
du diplôme d'études spécialisées à compter de la rentrée 
universitaire 2017) remplissent également les conditions pour 
réaliser des échographies obstétricales et foetales. 

Les autres médecins spécialistes ayant débuté l'exercice de 
l'échographie prénatale à partir de l'année 1997 doivent avoir 
validé le DIU d'échographie générale ainsi que son module 
optionnel de gynécologie-obstétrique. 

Les sages-femmes ayant débuté l'exercice de l'échographie 
prénatale à partir de l'année 1997 et avant l'année 2011 doivent 
être titulaires de l'attestation en échographie obstétricale afférente 


= avoir réalisé une analyse initiale de ses pratiques. Cette 
analyse est sous la responsabilité d'organismes agréés : 
Collège national des gynécologues et obstétriciens fran- 
çais (CNGOF), Collège français d'échographie fœtale 
(CFEF), Collège d'évaluation des pratiques profession- 
nelles en imagerie médicale (CEPPIM). L'échographiste 
doit soumettre à ces organismes dix clichés de CN et de 
LCC (soumission informatique). L'évaluation des clichés 
est réalisée de façon anonyme par des experts selon le 
cahier des charges de la HAS. Différents scores sont utili- 
sés par les relecteurs : 

— le score de Herman modifié (fig. 16.11a). Dans ce 
score, il existe des critères majeurs côtés 0 ou 2 et des 
critères mineurs côtés 0 ou 1. Un cliché est jugé satis- 
faisant si le score de Herman est supérieur ou égal à 6. 
En outre, selon les recommandations de la HAS, les 
critères obligatoires suivants permettent de valider le 
cliché : la coupe sagittale, le bon positionnement des 
calipers et un zoom suffisant. C'est ce score qui est le 
plus souvent utilisé et que l'on peut faire figurer sur le 
compte rendu de l'échographie; 

— le score du CFEF qui est un peu plus élaboré. Il 
reprend les critères du score de Herman auquel on 
ajoute l'abord orthogonal, le réglage de la focale et 
celui du gain. La qualité de la mesure de la LCC est 
aussi intégrée directement dans le calcul. Chaque item 
est côté de 1 (mauvais) a 4 (bon). Ce score est dispo- 
nible sur le site Internet du CFEF* mais, par sa plus 
grande complexité, il est difficilement utilisable en 
auto-évaluation, 

— l'analyse des pratiques est validée si au moins 90 % des 
clichés de LCC et 90 % des clichés de CN sont jugés 
acceptables par l'expert (recommandations HAS de 
2016); 

a s'identifier auprès du réseau de périnatalité de son sec- 
teur d'exercice. Après avoir vérifié que l'échographiste 
répond bien aux conditions de l'arrêté, le réseau lui four- 
nit un numéro d'identifiant à 13 chiffres qui devra être 
apposé sur les comptes rendus d'échographie du 1° tri- 
mestre. Les laboratoires agréés pour le dépistage de la 





> www.cfef.org/8c.pdf 


au DIU d'échographie en gynécologie-obstétrique ou d'un diplôme 
universitaire (DU) d'échographie en gynécologie-obstétrique. 

Les sages-femmes ayant débuté l'exercice de l'échographie 
prénatale à partir de l'année 2011 doivent être titulaires d'un 
DIU d'échographie en gynécologie-obstétrique. 

Les médecins ou sages-femmes en exercice (pratique de 
l'échographie obstétricale et fœtale) à la date de publication du 
présent arrêté sans pouvoir justifier des conditions de diplômes 
fixées ci-dessus, disposent d'une durée de quatre ans à compter 
de sa publication pour remplir ces conditions, y compris au 
moyen d'une équivalence. Cette équivalence consiste en une 
inscription au DIU d'échographie en gynécologie-obstétrique et 
le passage d'une épreuve pratique. » 


trisomie 21 ne prennent en compte que les mesures de 
CN et de LCC des échographistes identifiés dans un 
réseau. L'échographiste s'engage auprès du réseau à se 
soumettre à un programme d'assurance qualité et à res- 
pecter les recommandations sur l'échographie du 1° tri- 
mestre rappelées dans l'arrêté et les recommandations 
HAS. 


Contrôle qualité 

Un suivi des médianes de CN et de LCC est réalisé deux 
fois par an pour les échographistes identifiés auprès d'un 
réseau et participant au dépistage de la trisomie 21. En 
pratique, les laboratoires agréés pour le dépistage de la 
trisomie 21 recueillent pour chaque patiente réalisant un 
dépistage par marqueurs sériques les mesures de CN et de 
LCC. 

Toutes ces données sont envoyées deux fois par an à 
l'Agence de biomédecine qui les agrège et réalise un bilan 
global du dépistage de la trisomie 21 national, par orga- 
nismes agréés et par réseau, et un bilan individuel par 
échographiste. 

Le bilan des échographistes est envoyé au réseau de 
périnatalité auprès duquel l'échographiste est identifié. Ce 
bilan comprend de nombreuses données dont le nombre 
d'échographies réalisées et la médiane des mesures de 
clarté nucale de l'échographiste exprimées en multiples 
de la médiane (multiple of the median ou MoM). L'objectif 
pour l'échographiste est que sa médiane de clarté nucale 
se rapproche le plus de la médiane de 1 MoM des courbes 
Nicolaides. En fonction de cette MoM, l'échographiste 
se verra proposer ou imposer un développement profes- 
sionnel continu (DPC) sur l'échographie du 1‘ trimestre 
(encadré 16.3). 

Son numéro d'identifiant pourra lui être retiré par le 
réseau sil ne satisfait pas au contrôle qualité. 

Avoir une médiane satisfaisante, et donc répondre au 
contrôle qualité quantitatif, ne dédouane pas l'échographiste 
d'un contrôle qualitatif de ses images. Chaque échogra- 
phiste est responsable à titre individuel de son compte rendu 
d'examen et des clichés produits. Si les images ne sont pas 
relues par un tiers, comme cela est le cas pour le dépistage 
du cancer du sein par exemple, les échographistes doivent 


Chapitre 16. Anomalies chromosomiques : du dépistage au diagnostic 


Pas de flexion ni d’extension : D Coupe sagittale : @ 


Sagittal (0 / 2) 


Amnios (0/1) 


a 


oe Calipers (0/2) 
A Nuque-dos (0/2) 
g Taille > 75 (0/1) 
R 
; i J 


Taille 


fœtus > 75%: ®© ——> | \ Flexion (0/1) 


Amnios visible : @ 
Total sur 9 





Clarté visible dans le dos : @ Calipers bien placés : à 





Sagittal Calipers Nuque-dos Taille Amnios Position tête Score 


2 2 0 1 0 1 6 
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Fig. 16.11 Evaluation de la mesure de la clarté nucale (CN) par le score de Herman et de la longueur craniocaudale (LCC). a. Score de 
Herman. Dans ce score, il existe trois critères majeurs cotés 0 ou 2 et trois critères mineurs cotés O ou 1. Un cliché est jugé satisfaisant si le score de 
Herman est supérieur ou égal a 6 avec selon les recommandations HAS, trois critères obligatoires qui sont la coupe sagittale, le bon positionnement 
des calipers et un zoom suffisant. b. Exemple de score de Herman : la coupe est sagittale, les calipers correctement placés. Le zoom est sans doute 
un peu trop important mais acceptable (le tiers supérieur du thorax est bien visible). Les critéres obligatoires de la HAS sont donc présents. La 
position de la tête est un peu défléchie mais reste acceptable. En revanche, la continuité de la nuque vers la partie haute et postérieure du thorax 
de même que l'amnios ne sont pas visibles. Le score de Herman est à 6. La mesure de la CN peut être intégrée dans un calcul de risque sous réserve 


d'une LCC acceptable. 
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Sagittal Calipers Nuque-dos Taille Amnios Position téte Score 


2 2 2 1 1 1 9 





Sagittal Calipers Nuque-dos Taille Amnios Position tête Score 


0 0 0 0 1 0 1 


Fig. 16.11 Suite. c. Exemple de score de Herman : sur ce cliché, tous les critères de qualité de mesure sont présents. La flèche indique la position 
de l'amnios. Le score de Herman est à 9. La mesure pourra être intégrée dans un calcul de risque sous réserve d'une mesure de LCC acceptable. 
d. Exemple de score de Herman : la coupe n'est pas sagittale (orbite vue, rachis non suivi, frontal au niveau thoracique). On peut discuter 
le placement des calipers car la mesure de nuque est légèrement plus large un peu plus haut. On ne suit pas la nuque au niveau du dos. La 
tête est trop fléchie. L'amnios est visible (>). Le score de Herman est a 1 et la mesure de nuque n'est donc pas acceptable dans le cadre du 
dépistage de la trisomie 21. 
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Sagittal Calipers Nuque-dos Taille Amnios Position tête Score 


2 0 0 0 0 1 3 





Fig. 16.11 Suite. e. Exemple de score de Herman : la coupe est sagittale; on ne suit pas la nuque au niveau du dos; la position de la tête est 
neutre; l'amnios n'est pas visible; le cliché est trop zoomé; les calipers sont positionnés obliquement. Le gain et la focale ne sont probablement 
pas bien réglés. Le score de Herman a 3 est insuffisant. Quelle que soit la qualité de la mesure de la LCC, la mesure de la CN ne peut étre utilisée 
pour un calcul de risque de trisomie 21. f ai. Exemples de mesure de LCC non utilisable pour dater la grossesse et donc pour permettre un calcul de 
risque. En f, la position du caliper caudal est imprécise. En g, même si les calipers peuvent paraître en bonne position, la coupe n'est pas sagittale mais 
proche du plan frontal. En h, la coupe est également frontale et ne peut être acceptée même s'il est probable que la mesure ne soit pas loin de celle 
qui serait retrouvée dans un plan sagittal correct. La flèche désigne l'extrémité du rachis. En i, les contours du pôle céphalique sont flous; la position 
du caliper supérieur est donc imprécise. 


798 Echographie en pratique obstétricale 


-O IIIN) 
Encadré 16.3 Recommandations des 
organismes agréés pour l'année 2019 
concernant les médianes de clarté nucale 
des échographistes 


Il est proposé aux réseaux par les organismes agréés de : 

= imposer un développement professionnel continu (DPC) sur 
l'échographie du 1% trimestre pour les échographistes dont 
la médiane est inférieure à 0,75 multiples of the median 
(MoM). À l'issue de ce DPC, ils devront revalider une analyse 
des pratiques; 

= inciter les échographistes à faire un DPC si leur médiane 
est comprise entre 0,75 e 0,85 MoM et de leur imposer ce 
DPC s'ils ne répondent pas à deux sollicitations et/ou ne 
s'améliorent pas; 

= revoir individuellement la situation des échographistes ayant 
une activité inférieure à 30 échographies par an ou une 
médiane supérieure à 1,10 MoM. 

Il est rappelé la nécessité de retirer le numéro d'identifiant 

aux échographistes ayant une médiane insuffisante et n'ayant 

pas réalisé de DPC malgré la sollicitation de leur réseau ou ne 

s'améliorant pas malgré ce DPC. 


être encouragés à s'auto-évaluer en validant la qualité de 
leur cliché lors de l'examen avant rendu de la mesure de la 
CN à la patiente. Le score de Herman peut être utile pour 
une auto-évaluation. L'évaluation de la qualité de la mesure 
de nuque est de la responsabilité de l'échographiste : il est 
souhaitable d'obtenir un score de 6 ou plus respectant les 
critères obligatoires de la HAS : coupe sagittale, zoom suffi- 
sant et calipers bien placés. La mesure de la LCC doit aussi 
être acceptable. 

Quelques exemples de mesures de CN et de LCC sont 
proposés dans la figure 16.11b ài. 


Autres signes (marqueurs) 
échographiques des anomalies 
chromosomiques au 1° trimestre 


Depuis la description des anomalies de la clarté nucale, 
beaucoup d'autres marqueurs échographiques ont été étu- 
diés à la fin des années 2000. Le but était d'augmenter les 
performances du dépistage au 1“ trimestre en réduisant le 
taux de faux positifs. Quatre marqueurs secondaires signi- 
ficatifs ont été étudiés : l'absence des OPN, l'augmentation 
de l'angle facial, le flux inversé dans le canal d'Arantius et 
la régurgitation tricuspidienne. L'étude de ces marqueurs 
nécessite une bonne expérience échographique et ne devrait 
être effectuée que pour des patientes à risque intermédiaire 
ou pour chercher des signes d'appel d'autre malformation 
(faciale ou cardiaque, par exemple). Mais, comme cela a 
été exposé plus haut, il faut bien souligner que le dépistage 
des anomalies chromosomiques au 1‘ trimestre repose 
avant tout sur l'analyse de la CN associée à la mesure de 
la LCC, en raison de sa sensibilité tres supérieure, de sa 
relative facilité d'utilisation et sur la généralisation du 
diagnostic prénatal non invasif (DPNI) en l'absence de 
signes échographiques. 


Os propres du nez 

Définition 

Le profil foetal peut être étudié dans plus de 95 % des cas. 
Plusieurs études ont montré l'association entre l'absence 
d'OPN et les anomalies chromosomiques, en particulier la 
trisomie 21 (Nicolaides, 2004). Ainsi, les OPN sont absents 
chez : 

= 1 à 3 % des fœtus normaux; 

= 60 % des trisomies 21; 

= 50 % des trisomies 18; 

= 40 % des trisomies 13. 

L'absence des OPN est plus fréquente avec une épais- 
seur nucale élevée, un âge gestationnel plutôt de 11 SA que 
de 13 SA (ce qui est logique) et une mère afro-caribéenne 
(10 %) : ces éléments doivent être pris en compte pour éta- 
blir les calculs de rapport de vraisemblance (likelihood ratio). 


Remarque : rapport de vraisemblance 
(likelihood ratio) 


Le rapport de vraisemblance positif est le rapport entre la 
probabilité de présenter un test positif quand la personne est 
malade et la probabilité de présenter un test positif quand la 
personne n'est pas malade. 

Le rapport de vraisemblance négatif est le rapport entre la 
probabilité de présenter un test négatif quand la personne est 
malade et la probabilité de présenter un test négatif quand la 
personne n'est pas malade. 


Technique de mesure (fig. 16.12a et b) 


L'analyse des OPN se fait sur une coupe sagittale stricte défi- 

nie par : 

= en avant, l'échogénicité du bout du nez et la forme rec- 
tangulaire du palais; 

= au centre, le diencéphale hypo-échogène; 

= en arrière, la CN. 

C'est le même plan de coupe que pour mesurer la nuque. 
La rotation de la tête d'environ 10° par rapport à la ligne 
médiane conduit à la non-visibilité du bout du nez et à 
l'apparition du maxillaire comme une structure échogène 
entre l'os nasal au-dessus et la partie antérieure du palais 
au-dessous. La rotation d'environ 15° conduit à la dispari- 
tion du bout du nez et des OPN et à un élargissement du 
maxillaire avec coalescence avec le palais osseux. L'angula- 
tion légère de la sonde de part et d'autre du nez permet de 
trouver le bon plan. 

L'image doit être suffisamment grande pour que seules la 
tête et la partie haute du thorax soient visibles (comme pour 
l'étude de la nuque). Le faisceau ultrasonore doit être per- 
pendiculaire aux OPN. Lorsque ces critères sont satisfaits, 
trois lignes distinctes d'échogénicité proche sont visibles au 
niveau du nez du fœtus : 
= la ligne supérieure représente la peau; 
= en dessous, parallèle à la peau, l'os nasal, plus épais et 

souvent un peu plus échogène ; 
= une troisième ligne dans l'axe de l'os nasal représente le 

bout du nez. 

La longueur des OPN est mesurée aux deux extrémités de 
l'os (fig. 16.124). 
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Fig. 16.12 Os propre du nez et angle frontomaxillaire. a, b. 13 SA. Os propres du nez. Coupe sagittale stricte du pôle céphalique pour la 
mesure de clarté nucale. En agrandissement (b), on distingue : revêtement cutané (1), pointe du nez (2), OPN (3), palais (4) et pointe du menton (5). 


c, d. 13 SA. Mesure de l'angle frontomaxillaire (c) et des OPN (d). 


Résultats 


En raison de la petite taille des OPN à cet âge de grossesse, 
l'attention doit être attirée plus par l'absence que par des 
mesures très faibles des OPN qui sont de 1 mm à 11 SA, 
1,5 mm à 12 SA, 2 mm à 13 SA, 2,5 mm à 14 SA. 

L'étude des OPN améliore la performance du dépistage 
combiné de trisomie 21 en augmentant le taux de détection 
de 85 à 93 % tout en diminuant le taux de faux positifs de 3 à 
2,5 %. 


Angle facial frontomaxillaire 

Définition 

Chez environ la moitié des fœtus ayant une trisomie 21, il 
existe un déficit du développement du maxillaire, respon- 
sable d'un aplatissement de la face fœtale. Ce caractère est 
assez spécifique de la trisomie 21. À la mesure initiale du 
maxillaire, a été substituée la mesure de l'angle facial pour 
évaluer l'aplatissement de la face. 


Technique de mesure (fig. 16.12c) 


L'angle facial frontomaxillaire doit être mesuré sur une vue 
agrandie de la coupe sagittale stricte du profil où seules la 


tête et la partie supérieure du thorax occupent l'écran, entre : 

= une ligne le long de la surface supérieure du palais; 

= et une ligne qui traverse le rebord antérosupérieur du 
maxillaire jusqu à la surface externe du front. Celui-ci est 
représenté par l'os frontal ou par une ligne échogène sous 
la peau en dessous de la suture métopique qui est habi- 
tuellement ouverte à ce stade. 


Résultats 


En ce qui concerne les fœtus euploïdes, l'angle facial fron- 
tomaxillaire moyen diminue avec la croissance fœtale pas- 
sant de 84° pour 45 mm de LCC à 76° pour 84 mm de LCC 
(Borenstein 2008). 

L'angle facial frontomaxillaire est au-dessus du 
95° percentile (92° à 45 mm et 85° a 84 mm) chez: 
= 5 % des foetus euploides ; 
= 45 % des trisomies 21; 
= 55 % des trisomies 18; 
= 45 % des trisomies 13. 

L'examen de l'angle facial frontomaxillaire améliore la 
performance du dépistage combiné de trisomie 21 en aug- 
mentant le taux de détection de 85 à 94 % tout en diminuant 
le taux de faux positifs de 3 à 2,5 %. 
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Doppler du canal d'Arantius (ductus venosus) 
Définition 

Le canal d'Arantius ou ductus venosus est un shunt provi- 
soire entre la veine ombilicale et la veine cave inférieure, 
dirigeant du sang bien oxygéné vers la circulation coro- 
naire et cérébrale par un flux préférentiel depuis l'oreil- 
lette droite vers la gauche a travers le foramen ovale (voir 
fig. 7.35). Jusque 20 % du sang oxygéné provenant du 
placenta court-circuite le foie et est dirigé vers le coeur. Le 
ductus venosus se ferme en général en quelques minutes 
apres la naissance, mais ceci peut étre plus long chez le 
nouveau-né prématuré. 


Technique de mesure 


Voir aussi chapitre 7, Doppler veineux. 

Le foetus ne doit pas être en mouvement et l'agrandis- 
sement de l'image doit étre suffisant. Une coupe ventrale, 
médiosagittale du thorax foetal doit étre obtenue et le 
Doppler couleur est utilisé pour montrer la veine ombi- 
licale, le ductus venosus avec sa zone d'aliasing et le cœur 





foetal (fig. 16.13a). La fenétre du Doppler pulsé doit étre 
de petite taille (0,5-1 mm) afin d'éviter l'interférence des 
veines adjacentes et elle vient se placer dans la zone jau- 
nâtre de l'aliasing. L'angle d'insonation est idéalement infé- 
rieur à 30° et le filtre placé à basse fréquence (50-70 Hz) 
pour permettre la visualisation de toute la courbe de flux. 
La vitesse de balayage doit être élevée (2-3 cm/s) afin 
que toute la courbe de flux soit bien étalée pour mieux 
apprécier l'onde (a). Cependant l'étude peut être longue et 
difficile, nécessitant un opérateur entraîné et patient. La 
réalisation systématique d'un Doppler du canal d'Aran- 
tius en fin de 1‘ trimestre de grossesse ne peut donc être 
recommandée. 


Résultats 


Le flux dans le ductus venosus présente un spectre carac- 
téristique triphasique avec un flux de haute vélocité durant 
la systole ventriculaire (S-wave) et la diastole (D-wave) et 
un notch lors de la contraction auriculaire en télédiastole 
(a-wave). Ce notch (a) est le seul paramètre important : il 
doit normalement rester positif ou nul (fig. 16.13b). Dans 


a a - 3 
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Fig. 16.13 Doppler du canal d'Arantius. a. 12 SA. En Doppler couleur, le canal d'Arantius (=) est repéré dans le prolongement de la veine 
ombilicale. Assez souvent, il existe un aliasing a son niveau. Sur ce cliché, la fenêtre du Doppler pulsé est beaucoup trop large. Elle devrait être 
centrée sur la zone d'aliasing. b. 12 SA. Spectre triphasique caractéristique habituel du canal d'Arantius. Onde a positive (=). S : onde systolique; 


D : onde distolique. c. 13,5 SA. Le flux sanguin s'annule ou se négative au niveau de l'onde (a) : haut risque d'anomalie chromosomique (d'autant 
plus qu'on devine sur l'image un début de lymphoedéme au niveau du dos). 
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le cadre du dépistage des anomalies chromosomiques, 
l'évaluation qualitative du flux se base sur l'apparence de 
l'onde (a) : positive (normale), absente (à surveiller) ou 
inversée (anormale, fig. 16.13c). 

A 11-13 SA, une onde (a) inversée est retrouvée chez : 
= 5 % des fœtus euploides ; 
= 80 % des trisomies 21 ; 
= 55 % des trisomies 18; 
= 55 % des trisomies 13. 

L'examen du ductus veineux améliore la performance du 
dépistage combiné de trisomie 21 en augmentant le taux de 
détection de 85 a 95 % tout en diminuant le taux de faux 
positifs de 3 à 2,5 %. L'analyse du flux dans le ductus vei- 
neux permet dans tous les cas (et pas seulement chez les 
15 % de femmes à risque intermédiaire) non seulement 
d'améliorer la performance du dépistage des anomalies 
chromosomiques, mais aussi d'identifier les grossesses 
à risque augmenté de cardiopathies et de mort fœtale qui 
nécessiteront une surveillance plus étroite avec une pre- 
mière échocardiographie vers 17-18 SA. 


Régurgitation tricuspidienne 

Définition 

Le flux inversé dans le ductus venosus correspond à l'exis- 
tence d'une régurgitation dans la valve tricuspide. Cepen- 
dant, c'est une étude difficile qui nécessite à la fois une 
bonne coupe des quatre cavités, un opérateur entraîné et un 
fœtus calme, sans mouvement (et donc un peu de chance). 


Technique de mesure 


Le thorax du fœtus doit occuper tout l'écran. L'analyse 
s obtient à partir d'une coupe quatre cavités par voie apicale. 
La fenêtre du Doppler pulsé doit être grande (2,0-3,0 mm) 
et placée à travers la valve tricuspide avec un angle d'inso- 
nation proche de l'axe de la cloison interventriculaire (infé- 
rieur à 30°). L'insuffisance pouvant toucher une seule des 
trois cuspides, le volume de l'échantillon doit être placé au 
moins à trois endroits pour tenter d'analyser la totalité de 
la valve. 

La cartographie en flux couleur ne doit pas être utilisée 
car elle est peu fiable pour le diagnostic de régurgitation tri- 
cuspidienne au 1° trimestre. 


Résultats 


La régurgitation tricuspidienne, en reverse flow, est signi- 
ficative si la vitesse dépasse 80 cm/s et s'étend pendant au 
moins la moitié de la systole ventriculaire. 

Entre 11-13 semaines, elle est retrouvée (Kagan, 2009) 
chez : 
= 1 % des fœtus euploides ; 
= 56 % des trisomies 21; 
= 33 % des trisomies 18; 
= 30 % des trisomies 13; 
= 37,5 % des monosomies X. 

L'examen du flux de la valve tricuspide améliore la perfor- 
mance du dépistage combiné en augmentant le taux de détec- 
tion de la trisomie 21 de 85 a 96 % tout en diminuant le taux 
de faux positifs de 3 a 2,5 %. De plus, chez les foetus avec une 
CN augmentée, le risque de cardiopathies est augmenté s'il y a 


une régurgitation tricuspidienne et diminué si le flux tricus- 
pidien est normal. Enfin, chez le foetus euploide, la régurgita- 
tion tricuspidienne est aussi un signe d'appel de cardiopathies 
majeures. 


Malformations diverses à révélation 
précoce, souvent associées à des anomalies 
chromosomiques 


Le dépistage des malformations repose sur l'examen écho- 
graphique du 2° trimestre, mais de plus en plus on s'intéresse 
aux performances de l'échographie de 11-14 SA dont le rôle 
devrait se préciser et s'enrichir dans les prochaines années. 
Certaines malformations sont très évocatrices d'une anoma- 
lie chromosomique et cela d'autant plus que la révélation est 
précoce. 


Malformations cardiaques 


Les anomalies du cœur et des gros vaisseaux sont les malfor- 
mations congénitales les plus fréquentes avec une fréquence 
d'environ 8 pour 1000 nouveau-nés et un certain nombre 
d'entre elles sont liées à une anomalie chromosomique 
(voir chapitre 12). Par ailleurs, il y a une forte association 
entre une CN augmentée et une cardiopathie chez les fœtus 
euploïdes ou aneuploïdes. Enfin, une CN élevée n'est pas 
spécifique d'une malformation cardiaque particulière. 

Chez les fœtus euploïdes, la fréquence des malforma- 
tions cardiaques est de 3 cas pour 1000 grossesses si la CN 
est inférieure au 95° percentile, elle passe à 20 cas pour 
1000 grossesses entre le 95° et le 99° percentile et à 125 cas 
pour 1000 grossesses pour une CN de 5,5 mm et plus. 

L'échocardiographie fœtale précoce est techniquement 
plus difficile à 12 SA qu'à 20 SA, car le cœur est beaucoup 
plus petit et le fœtus est habituellement plus mobile (voir 
fig. 4.14 et 12.1). Outre l'âge de la grossesse, la réussite de 
l'examen dépend beaucoup de l'expérience de l'échogra- 
phiste et, la encore, d'un peu de chance! Il faut essayer 
de montrer les quatre cavités, les voies d'éjection (ce qui 
serait possible trois fois sur quatre), voire le canal artériel 
et la crosse de l'aorte. L'utilisation du Doppler couleur est 
essentielle pour confirmer le flux normal au niveau des deux 
ventricules et identifier les voies d'éjection. La réalisation 
d'une coupe quatre cavités et de l'émergence des gros vais- 
seaux permettrait de dépister, dès le 1° trimestre, 76 % des 
cardiopathies (De Robertis et Volpe, 2017). On peut surtout 
ambitionner de suspecter dès 12 SA un canal atrioventri- 
culaire pour permettre un contrôle chromosomique rapide 
(fig. 16.14a et voir fig. 12.2). 


Mégavessie 


La vessie du fœtus peut être visualisée par échographie chez 
95 % des fœtus à 11 SA et dans 100 % à 13 SA (voir fig. 4.20). 
À ce terme, la longueur (hauteur) de la vessie est inférieure 
à 7 mm. Les reins du fœtus sont visibles dans 75 %, 85 % et 
95 % des cas respectivement à 11, 12 et 13 SA (voir fig. 4.19). 
On parle de mégavessie au 1“ trimestre lorsque la longueur 
est de 7 mm ou plus, ou si elle dépasse les 10 % de la LCC, 
ce qui se voit dans 1 cas pour 1500 grossesses et c'est un 
diagnostic habituellement évident (fig. 16.14b et c et voir 
fig. 13.23b, c et 14.37). 
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Fig. 16.14 Malformations précoces évocatrices d'anomalie chromosomique. a. 12 SA. Coupe des quatre cavités. Alignement des valves auri- 
culoventriculaires droite et gauche faisant suspecter un canal atrioventriculaire. vg : ventricule gauche; vd : ventricule droit. b. 13 SA. Mégavessie (+) 
dont la hauteur est mesurée à 14 mm. On suspecte d'emblée une anomalie chromosomique car il existe un œdème sous-cutané que l'on devine 
en région thoracolombaire (=>). c. 12 SA. Grande vessie dont la hauteur (+) est de 28 mm, ce qui est plutôt en faveur d'une cause obstructive 
sous-vésicale. d. Omphalocèle : à 11 SA, hernie du foie (+) et lymphoedéme (—). e. Hernie diaphragmatique gauche. 14 SA. Coupe transversale du 
thorax. Le cœur (C) est refoulé vers la droite. Dans l'hémithorax gauche, on devine une structure dont l'échogénicité, homogène, est discrètement 
différente de celle du poumon (P). Il s'agit d'un lobe hépatique (F). L'estomac (E) est bien visible au centre du thorax. f. Holoprosencéphalie : diagnos- 
tic évident à 12 SA. Ventricule cérébral unique (—) bien souligné par l'accolement des deux plexus choroides (+). À ce terme de la grossesse, il s'agira 
très souvent d'une anomalie chromosomique (trisomie 13 une fois sur deux). g, h. 13 SA et 3 jours. En g, coupe transversale du pôle céphalique. 
La ligne interhémisphérique est absente. Il existe un ventricule unique à concavité postérieure (=), des plexus choroïdes (+) quasi fusionnés et un 
accolement des thalamus (Th). En h, coupe transversale du pôle céphalique passant au niveau des orbites. Il existe une microphtalmie évidente (>). 
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Entre 7 et 15 mm, on observe des anomalies chromo- 
somiques dans 25 % des cas (trisomies 13 et 18 essentiel- 
lement), avec résolution spontanée de la mégavessie chez 
les foetus normaux dans 90 % des cas mais aussi malheu- 
reusement chez des foetus présentant une dyschromosomie. 
Un contrôle chromosomique est donc conseillé en cas de 
mégavessie avérée, même résolutive. 

Lorsque la longueur est supérieure à 15 mm, on évoque 
plus volontiers une pathologie obstructive sous-vésicale. 
Néanmoins, il existe une anomalie chromosomique dans 
10 % des cas et les foetus euploides développent le plus 
souvent une uropathie obstructive conduisant à l'hydroné- 
phrose et à la dysplasie rénale. 

Une mégavessie est associée à un épaississement de la CN 
chez 75 % des fœtus ayant une anomalie chromosomique et 
30 % des fœtus normaux. Le facteur de vraisemblance pour 
les trisomies 13 ou 18 est de 6,7. 


Omphalocèle 


À 8-10 SA, tous les fœtus montrent une hernie intestinale 
apparaissant comme une masse hyperéchogène à la base du 
cordon ombilical. La réintégration dans l'abdomen a lieu 
entre 10 et 12 SA (voir fig. 4.17, 13.1 et 13.2). 

Vers 12-13 SA, la fréquence de l'omphalocèle est esti- 
mée à 1 cas pour 1000 grossesses, 4 fois plus élevée qu à la 
naissance car les anomalies chromosomiques, notamment 
la trisomie 18, sont en effet très fréquentes, jusqu'à 60 % 
dans certaines séries (fig. 16.14d). Pendant de nombreuses 
années, les petites omphalocèles qui ne contiennent que 
de l'intestin ont été considérées comme à risque plus élevé 
d'anomalie chromosomique que les grandes omphalocèles 
à contenu hépatique (voir fig. 13.5a à c). Une étude récente 
sur un nombre très important de cas (Synghelaki, 2017) ne 
confirme cette notion que pour la trisomie 21. 

En revanche, le laparoschisis, qui constitue une autre 
cœlosomie pouvant être diagnostiquée dès le 1% trimestre 
(voir fig. 13.9a et b), n'est habituellement pas associé à des 
anomalies chromosomiques. Ainsi, une analyse chromoso- 
mique n'est pas indiquée dans les formes isolées. 


Hernie diaphragmatique 


Le diagnostic est suspecté dès le 1° trimestre dans 15 à 
20 % des cas de hernie de coupole diaphragmatique gauche 
devant une position inhabituelle de l'estomac qui paraît 
ascensionné dans le thorax et du cœur qui semble refoulé 
vers la droite (fig. 16.14e et voir fig. 11.9a et b). On se méfiera 
néanmoins de plans de coupe inappropriés pouvant facile- 
ment fausser l'interprétation chez un fœtus de petit volume. 
Rappelons que la fréquence de la hernie diaphragmatique 
est d'environ 1 cas pour 4000 naissances et que les anoma- 
lies chromosomiques (trisomie 18 surtout) sont retrouvées 
dans 5 à 20 % des cas. 


Holoprosencéphalie 


Elle est caractérisée par différentes anomalies cérébrales liées 
au clivage incomplet de la partie antérieure du cerveau. Sur 
une coupe transversale du pôle céphalique, on ne retrouve 
pas la ligne médiane complète habituelle (voir fig. 4.10). 
Il existe un seul ventricule médian dilaté qui remplace les 
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deux ventricules latéraux ou une segmentation partielle des 
ventricules (fig. 16.14f et g et voir fig. 8.25a à c et 16.19a). 
Au 1° trimestre, c'est surtout l'holoprosencéphalie dans sa 
forme alobaire qui est diagnostiquée : c'est un diagnostic 
facile à condition de se focaliser quelques secondes sur le 
contenu crânien et c'est beaucoup plus facile que l'étude du 
canal d'Arantius! Des anomalies associées (surtout vues 
au 2° trimestre), prédominant au niveau de la face sont 
fréquentes (fig. 16.14h). L'holoprosencéphalie est associée 
dans 30 à 50 % des cas à des anomalies chromosomiques, le 
plus souvent une trisomie 13. 


Spina bifida 

L'étiologie du spina bifida reste la plus souvent inconnue 
mais parfois il peut s'agir d'une anomalie chromosomique 
(5 à 15 % selon les séries). À partir de 13 SA, sur une coupe 
transversale du pôle céphalique, les signes classiques du fes- 
ton frontal (lemon sign) et de la petite fosse cérébrale posté- 
rieure (Chiari II) sont observés chez 50 % des fœtus atteints 
(voir fig. 10.16). Sur une coupe sagittale médiane, d'autres 
signes d'appel ont pu être décrits mais avec une valeur pré- 
dictive positive moindre. Il s'agit de l'absence de « clarté 
cérébrale» (correspondant au 4° ventricule, voir fig. 10.17c) 
et de l'épaississement apparent du tronc cérébral avec recul 
du 4° ventricule (voir chapitre 10, Signes indirects précoces 
au ler trimestre). L'ouverture rachidienne postérieure est 
parfois directement individualisée au 1‘ trimestre quand 
elle est importante, associée à une désaxation rachidienne 
ou dans le cadre d'une méningo- ou myéloméningocèle 
(voir fig. 10.174). 


Autres signes échographiques moins 
significatifs 

Il s'agit d'un véritable catalogue qui témoigne de la diversité 
extrême de l'expression phénotypique des anomalies chro- 
mosomiques. Ces signes sont utiles à connaître mais pré- 
sentent peu d'intérêt pour le dépistage qui s'intéresse à des 
fœtus normaux en apparence. 


Anomalies fonctionnelles, biométriques 
ou annexielles 


Rythme cardiaque 

On peut considérer qu'un rythme cardiaque entre 11 et 
14 SA est rapide au-dessus de 170 bpm et lent au-dessous 
de 110 bpm. Dans la trisomie 21, le rythme cardiaque fcetal 
(RCF) est rapide dans 15 % des cas. Dans la trisomie 18, le 
RCF est plutôt lent dans environ 15 % des cas et, dans la 
trisomie 13, le RCF est très rapide dans 85 % des cas. 

Le RCF n'a qu'une utilité marginale pour le dépistage 
mais on pourra en tenir compte dans la distinction entre tri- 
somie 13 et trisomie 18 dont la présentation échographique 
est voisine. 


Retard de croissance intra-utérin précoce 

Il s'apprécie sur un décalage de la LCC par rapport a la 
LCC attendue. Ceci nécessite une datation précise et pré- 
coce antérieure à l'examen. Les fœtus trisomiques 21 ont 
une croissance normale. Un retard de croissance modéré, 
peut être observé dans les trisomies 13 et la monosomie X 
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et un retard sévère dans les trisomies 18 et les triploïdies, 
avec une LCC pouvant être inférieure au 5° percentile pour 
l'âge. Un décalage inexplicable doit faire discuter la réali- 
sation d'une échographie d'anatomie précoce et une étude 
chromosomique. 


Longueur du fémur, de l'humérus ou de l'oreille externe 

Ces mesures ont peu d'intérêt car la déviation au-dessous 
des valeurs médianes normales chez le trisomique 21 est 
trop faible pour être recherchée sur des mesures déjà petites 
au 1° trimestre. 


Anomalies placentaires 
La diminution du volume placentaire au cours des triso- 
mies 18 n'a pas d'intérêt pratique en dépistage. 

En revanche, la présence d'un placenta épais présentant 
une échostructure inhabituelle avec ébauche d'aspect vacuo- 
laire associée à un retard de croissance précoce doit évoquer 
une triploïdie ou une môle embryonnée (voir fig. 4.40). 


Artère ombilicale unique 

Les artères ombilicales sont facilement individualisées en 
Doppler couleur de chaque côté de la vessie, en continuité 
avec l'insertion du cordon ombilical. À la naissance, 1 % des 
enfants présentent une artère ombilicale unique. Au 1° tri- 
mestre, ceci serait retrouvé chez 3 % des fœtus normaux et 
80 % des trisomies 18. Le risque de trisomie 18 est théo- 
riquement multiplié par 7, mais ces fœtus présentent tou- 
jours d'autres anomalies majeures : la présence d'une artère 
ombilicale unique isolée n'est donc pas une indication de 
caryotype. 


Marqueurs faibles en fin de 1° trimestre 


On décrit ici quelques signes d'appel habituellement recher- 
chés au 2° trimestre et qu'il est parfois possible de retrouver 
des 13 SA, dans de bonnes conditions techniques. 


Ventriculomégalie cérébrale précoce 

Le diagnostic de ventriculomégalie se fait généralement au 
2° trimestre (voir chapitre 8, Ventriculomégalie). Les causes 
sont multiples et les anomalies chromosomiques isolées 
représentent 5 % des cas. Au cours du 1“ trimestre, le dia- 
gnostic peut être posé devant des plexus choroïdes entourés 
de liquide, alors qu'en principe ils remplissent les ventricules 
latéraux : le diagnostic reste rare et difficile à l'exception de 
formes caricaturales ou d'associations malformatives. 


Collections liquidiennes intraplexuelles, pyélectasies et foyer 
échogène intracardiaque 

Au 1“ trimestre, la fréquence des collections liquidiennes 
intraplexuelles (kystes des plexus choroides) est de 2,2 %, 
celles des pyélectasies de 0,9 % et du foyer échogène intra- 
cardiaque de 0,6 % (Whitlow, 1999). Les études ne sont pas 
suffisantes pour établir un rapport de vraisemblance. 


Autres images liquidiennes du cou 


Les sacs lymphatiques jugulaires sont parfois visibles vers 
14-16 SA sous la forme d'images liquidiennes postérieures, 
le plus souvent bilatérales et symétriques, plus profondes 
que l'œdème nucal (voir fig. 9.37d). Leur signification reste 


discutée (fin de résorption d'un hygroma cervical postérieur 
passé inaperçu ?). Devant de telles images, les résultats sont 
controversés : en effet, des travaux récents retrouvent envi- 
ron 9 % d'anomalies chromosomiques, alors que d'autres ne 
montrent pas d'anomalie associée. Ils peuvent néanmoins 
être considérés comme un signe d'alerte et justifier une sur- 
veillance échographique à la recherche d'autres marqueurs 
d'aneuploïdie. 


Pour résumer : que retenir ? 


Au 1° trimestre, la clarté nucale est le paramètre essen- 
tiel. Sa mesure sur un profil strict craniothoracique est l'élé- 
ment clé du dépistage. Entre 11 et 13 SA + 6 jours, toutes les 
anomalies chromosomiques majeures sont le plus souvent 
associées à un épaississement de la CN. 

La mesure de la CN associée à celle de la LCC (qui valide 
la datation de la grossesse) doit être couplée au dosage des 
marqueurs sériques du 1“ trimestre conduisant au dépis- 
tage combiné de la trisomie 21. 

Dans une population à risque intermédiaire selon le 
calcul de risque combiné (1/51 à 1/1000), un DPNI sera 
proposé en l'absence de signes échographiques. Dans cette 
population, les autres signes échographiques tels que l'ab- 
sence des OPN, une anomalie de l'angle facial, une anomalie 
Doppler du canal d'Arantius ou une régurgitation tricus- 
pidienne n'ont donc plus d'intérêt pour le dépistage de la 
trisomie 21. Ils peuvent néanmoins être le témoin précoce 
d'une malformation embryofætale ou génétique qui pour- 
rait être suspectée bien avant l'échographie de 22 SA. Mais 
la recherche de ces signes complémentaires ne peut être réa- 
lisée que par un praticien habitué à ce type d'étude difficile 
ce qui ne permet pas, actuellement d'en recommander la 
pratique en routine. 

Un épaississement nucal associé à un caryotype normal doit 
faire rechercher une malformation en particulier cardiaque. 


Anomalies chromosomiques 
au cours des 2° et 3° trimestres 


Remarque 1 


Les pourcentages cités dans le texte et les tableaux 16.2 à 16.10 
correspondent à des moyennes pondérées de la littérature (les 
populations étudiées pouvant être différentes en nombre et en 
recrutement) et à des résultats du CHRU de Lille. Un likelihood 
ratio de trisomie 21 (c'est-à-dire un taux de probabilité), repris 
des travaux de Agathokleous en 2013, est cité pour les signes 
d'appel classiques. 


Remarque 2 


Le terme général d'«anomalies chromosomiques » comprend les 
anomalies du nombre de chromosome (parmi lesquelles la triso- 
mie 21) et les anomalies de structure (délétion, translocation...). 


L'anomalie chromosomique, et singulièrement la tri- 
somie 21, est une préoccupation voire une obsession 
permanente de l'échographiste, autant pour des raisons sin- 
cèrement médicales que par crainte médicolégale. 
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Bien au-delà du 1“ trimestre, puisque l'interruption médi- 
cale de grossesse est possible (en France) jusqu'au terme de 
la grossesse, tout «petit signe » inhabituel, toute variante 
ou toute déviation de la croissance aboutissent automati- 
quement à la question : faut-il contrôler le caryotype et, en 
arrière-pensée, pourrait-on me reprocher de ne pas l'avoir 
fait? On sait pourtant que le prélèvement pour caryotype 
(amniocentèse, choriocentèse, prélèvement de sang foetal) 
n'est pas sans danger pour la grossesse : le taux de pertes 
foetales, généralement admis pour les grossesses uniques, est 
de l'ordre de 0,5 % (voir Chapitre 19, Explorations foetales 
invasives de diagnostic). Le rôle du diagnostic anténatal est 
donc avant tout d'évaluer le rapport risque/bénéfice de ce 
caryotype. Depuis quelques années, les pratiques du dépis- 
tage ont été modifiées avec un calcul de risque de trisomie 21 
réglementé au 1“ trimestre (voir plus haut) et le recueil de 
cellules foetales directement dans le sang maternel. Néan- 
moins on rappelle que ce recours au DPNI n'est pas indiqué 
actuellement s'il existe des signes d'appel échographiques. 


Anomalies de nombre des chromosomes 


Les anomalies de nombre des chromosomes sont pour le 

clinicien de base de trois sortes en fonction du pronostic : 

= la trisomie 21, anomalie la plus fréquente, compatible 
avec une vie presque normale - et un prix au Festival de 

Cannes! - d'expression et de gravité variables, imposant 

dans tous les cas une lourde charge aux parents et à la 

société (mais plutôt moindre que nombre d'autres handi- 
caps congénitaux ou accidentels). C'est aussi l'obsession 
des obstétriciens et des échographistes - plus que des 
mères souvent — des biologistes, de la société, de la presse 
et des juges... La société et la loi estiment que les parents 
ont droit à l'information, au dépistage et à l'interruption 
de grossesse s'ils le souhaitent. Nous sommes là pour res- 
pecter au mieux cette volonté; 

= les dyschromosomies létales : trisomies 13 et 18, tri- 
ploïdies, formes sévères de monosomie X. Elles s'accom- 
pagnent de malformations majeures et de gros retards de 
croissance. Elles sont mortelles in utero ou rapidement 

(mais pas toujours) après la naissance. Le diagnostic 

anténatal est facile mais il est objectivement moins utile 

sauf sur le plan psychologique et pour améliorer les sta- 
tistiques de mortalité périnatale (en interrompant les 
grossesses avant la viabilité fœtale) ; 

= les dyschromosomies non létales et quasi inapparentes : 
syndromes de Turner et Klinefelter. L'interruption de 
grossesse est souvent refusée, le diagnostic anténatal pose 
souvent plus de problème qu'il n'en résout. 
Le premier «filet» de dépistage est tendu au 1° trimestre 
avec l'étude de la CN complétée, plus ou moins précoce- 
ment, par celle des marqueurs sériques. Aux 2° et 3° tri- 
mestres, l'échographie s'intéresse aux chromosomes dans 
trois grandes circonstances : 
= devant un petit signe pour rechercher d'autres signes jus- 
tifiant l'analyse chromosomique ; 
= devant une malformation ou un retard de croissance 
intra-utérin (RCIU) pour orienter ou ne pas orienter vers 
l'analyse chromosomique ; 

a si le risque est supérieur à 1 sur 50 chez des parents ne 
souhaitant pas de dépistage invasif. 
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Dans ces circonstances, l'échographiste essaye de réali- 
ser une étude complète, entre 16 et 18 SA, à la recherche de 
tous les petits signes connus d'anomalie chromosomique et 
notamment de trisomie 21. Nommée genetic scan ou sono- 
gramme génétique (terme peu apprécié de nos amis généti- 
ciens), cette étude est longue et difficile et son intérêt n'est pas 
reconnu par tous. En effet, elle se révèle anormale dans 15 % 
des cas (et risque ainsi d'augmenter de nouveau le nombre 
d'amniocentèses) et si elle devait être validée, elle nécessite- 
rait la réalisation de 120000 échographies supplémentaires. 
De plus, la fiabilité de certains marqueurs mineurs de triso- 
mie 21 est sujette à controverse. En revanche, il semble éta- 
bli qu'un sonogramme génétique complet et normal réduit 
le risque de trisomie 21 de 50 à 80 %. 


Signes d'appel majeurs et marqueurs faibles de 
dyschromosomies 


Les anomalies du nombre de chromosomes entraînent 
souvent, mais pas toujours, des malformations et/ou des 
troubles de croissance. L'expression phénotypique d'une 
même «dyschromosomie » est très variable d'un fœtus à 
l'autre. Une même malformation peut être liée à plusieurs 
types d'anomalies chromosomiques et le risque d'anomalie 
chromosomique varie selon le type de malformation. 

La liste des signes d'appel des dyschromosomies est 
longue (tableau 16.1). Ces signes d'appel peuvent être mor- 
phologiques, biométriques ou annexiels. Ils permettent de 
détecter dans la majorité des cas les anomalies chromoso- 
miques de mauvais pronostic (trisomies 18, 13 ou triploi- 
die). Dans ces situations, le signe d'appel est représenté 
par une ou plusieurs anomalies majeures. L'association de 


Tableau 16.1 Signes d'appel des dyschromosomies 
retrouvées le plus fréquemment. 


Système Holoprosencéphalie, agénésie du corps calleux, 

nerveux et syndrome de Dandy-Walker, ventriculomégalie, 
rachis méningo-encéphalocèle, rachischisis 
Région Fente labiopalatine, rétrognathisme, 


cervicofaciale  épaississement de la nuque, hygroma kystique, 


microphtalmie, raccourcissement des os propres 


du nez 
Cœur Canal atrioventriculaire, communication 
interventriculaire, communication 
interauriculaire, tétralogie de Fallot, hypoplasie 
du cœur gauche, coarctation de l'aorte 
Thorax Épanchement pleural 
Abdomen Omphalocèle, hernie diaphragmatique, atrésie 
duodénale, hyperéchogénicité des anses 
digestives 
Appareil Pyélectasie, agénésie rénale, malposition 
urinaire rénale, dysplasie rénale multikystique bilatérale, 
uropathie 
Membres Hexadactylie, anomalies de position des doigts, 
des orteils, des mains ou des pieds 
Biométrie Microcéphalie, brachycéphalie, fémur et 
humérus courts, retard de croissance intra-utérin 
précoce à périmètre crânien non conservé 
Liquide Excès de liquide 
amniotique 
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plusieurs de ces anomalies justifie souvent a elle seule une 
interruption médicale de grossesse si elle est demandée par 
les parents. L'analyse chromosomique sert surtout à com- 
pléter le dossier en vue d'un conseil génétique ultérieur. 

Dans d'autres cas, les signes d'appel sont plus discrets ou 
même difficiles à mettre en évidence. C'est souvent le cas des 
dyschromosomies compatibles avec la vie. La trisomie 21 ou 
la monosomie X en sont les meilleures illustrations. Certains 
signes sont d'emblée une indication d'analyse chromosomique, 
d'autres ne deviennent significatifs que s'ils sont associés. 

Dans cette catégorie, on range le chapitre important des 
«marqueurs faibles » ou «petits signes ». Ces marqueurs 
faibles ne concernent que la trisomie 21. Ce sont des para- 
mètres échographiques (morphologiques et biométriques) 
qui n'ont pas de signification directement pathologique (le 
foetus est ici a priori normal) mais qui sont associés un peu 
plus souvent a une trisomie 21 qu à un foetus normal. On 
exprime cela par le rapport de vraisemblance (likelihood 
ratio) positif, c'est-à-dire que le rapport entre la fréquence 
des trisomiques 21 présentant ce signe et la fréquence des 
foetus normaux présentant ce signe est supérieur a 1. Pre- 
nons l'exemple d'un paramètre « A » qui se rencontre chez 
14 % des foetus trisomiques 21 et seulement dans 2 % de la 
population normale : 14 %/2 % = rapport de vraisemblance 
positif a 7, ce qui signifie que le foetus avec la présence d'un 
paramètre « A» a 7 fois plus de risque de présenter une tri- 
somie 21 que la population de référence, mais ce risque peut 
être pondéré si, à l'inverse, d'autres marqueurs sont absents 
(voir exemple dans l'encadré 16.4). Chez une femme de 
25 ans, vers 3 mois, le risque de trisomie 21 est de l'ordre 
de 1 pour 1000 : si le foetus présente le paramètre « A », le 
risque deviendrait de 7 pour 1000 soit 1/143 (risque post- 
test = risque pré-test X rapport de vraisemblance). 





Encadré 16.4 Exemple de calcul de risque 
de trisomie 21 à partir de signes d'appel 
échographiques 


Patiente de 25 ans sans calcul de risque combiné (1* trimestre) ou 
intégré (2° trimestre) et sans marqueurs sériques de trisomie 21. 
Risque lié à l'âge = 1/1400. 

Signes d'appel échographiques : 

1. Présence d'un foyer échogène intracardiaque. Pas 
d'autres signes d'appel (voir tableau 16.7). Légère diminution 
du risque calculé car le likelihood ratio du marqueur «foyer 
échogène intracardiaque» est de 0,95, soit 1/1400 x 0,95 
= 1/1470. En pratique, le risque est inchangé. 

2. Présence d'un foyer échogène intracardiaque et 
d'une pyélectasie bilatérale. Les autres signes d'appel 
sont absents (voir tableau 16.7). Le calcul est le suivant : 
5,8 (foyer échogène intracardiaque présent) x 0,95 (pas de 
ventriculomégalie) x 0,80 (pas de nuque épaisse) x 0,90 (pas 
d'intestin hyperéchogène) x 7,5 (dilatation pyélique présente) 
x 0,75 (pas d'humérus court) x 0,80 (pas de fémur court) 
x 0,50 (pas d'hypoplasie des OPN) = 8,9 

N.B. : on ne retient pas ici le marqueur d'une artère sous- 
clavière aberrante en raison de sa difficulté d'analyse. 

Sensible augmentation du risque calculé : 1/1400 x 8,9 
ZVS 





Fig. 16.15 Nuque épaisse au 2€ trimestre. Signe d'appel (ou mar- 
queur) majeur pour les anomalies chromosomiques. Coupe cavo- 
thalamo-cérébelleuse à 24 SA : épaississement important (1) de la 
nuque (9 mm) avec un kyste résiduel (=) témoin d'un hygroma cervical 
antérieur résorbé = trisomie 21. 


Ces petits signes sont détaillés plus loin (voir Trisomie 
21 : échographie et dépistage). 


Signes d'appel morphologiques 

Signes significatifs (signes majeurs) = indication d'analyse 
chromosomique 

Épaississement des parties molles cervicales postérieures 
(nuque) 

Une nuque supérieure à 6 mm est très évocatrice d'une ano- 
malie chromosomique (fig. 16.15, voir plus loin Trisomie 
21 : échographie et dépistage et voir fig. 7.30 et 9.36b) qui 
peut être retrouvée jusque dans 50 à 75 % des cas. 


Absence ou brièveté des os propres du nez 

Ce signe très sensible est le plus récemment décrit. En mode 
2D, son étude nécessite une coupe de profil strict qu'il n'est 
pas toujours facile d'obtenir (voir fig. 6.8). En 3D, le mode 
triplan peut aider dans les cas difficiles et permet même 
parfois d'individualiser les deux OPN, 30 % des enfants tri- 
somiques 21 ayant une absence unilatérale des OPN. En cas 
d'absence des OPN, le taux de détection de la trisomie 21 au 
2° trimestre est de 35 % avec un taux de faux positif de 1 %. 
Si on retient comme critère une longueur d'OPN inférieure 
à 2,5 mm au 2° trimestre, le taux de détection de la triso- 
mie 21 est de 70 % mais pour un taux de faux positif plus 
élevé de 5 % (fig. 16.24 et voir fig. 9.10). Prudence néan- 
moins dans l'interprétation de ce signe d'appel car la fré- 
quence de l'absence ou de l'hypoplasie des OPN est variable 
selon les ethnies. Ainsi 9 % des foetus normaux d'origine 
afro-caribéenne ont des OPN courts contre seulement 0,5 % 
dans la population caucasienne. 


Malformations fœtales significatives 

= Canal atrioventriculaire e (fig. 16.16a, voir aussi 
fig. 16.25, 12.72 et 12.73) : il est associé dans deux tiers 
des cas à une trisomie 21. 

= Epanchements des séreuses (fig. 16.16b et voir fig. 11.5 
a 11.7, 13.13 et 13.14) : un épanchement pleural uni- ou 
bilatéral, ou un épanchement péricardique, isolé ou dans 
un contexte d'anasarque, peuvent étre révélateurs d'une 
anomalie chromosomique telle que la trisomie 21. 
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Fig. 16.16 Malformations foetales «significatives» au 2€ trimestre. a. Canal atrioventriculaire (CAV) et trisomie 21 (24 SA). A gauche,absence 
de septum primum (—) et large défect auriculoventriculaire (valve ouverte), ventricules gauche (vg) et droit (vd). À droite, aspect rectiligne de la valve 
fermée, sans «croix du coeur» (—). b. Épanchement pleural bilatéral (26 SA). Coupe frontale postérieure du thorax : les poumons (P) sont entourés par un 
épanchement pleural bilatéral (+) d'importance moyenne. c. Omphalocéle de petite taille (~>). Noter le contenu intestinal = trisomie 13. d. Sténose duo- 
dénale (23 SA). Coupe transversale haute de l'abdomen. L'estomac (E) est dilaté et se poursuit par le pylore puis par une dilatation du 1° duodénum (D1). 





Fig. 16.17 Kystes des plexus choroïdes ou collections liqui- 
diennes intraplexuelles. 23 SA. Coupe transversale du pôle cépha- 
lique passant par les plexus choroides. Il existe dans le ventricule distal 
une collection liquidienne intraplexuelle bilobée (=) de 15 mm de 
diamètre. 


= Omphalocele (fig 16c et voir fig. 13.5) : classique- 
ment, un peu plus souvent si le contenu est uniquement 
intestinal. Elle annonce fréquemment une trisomie 13 
ou 18. 

= Sténose duodénale (fig 1 et voir fig. 13.22) : elle 
est habituellement fesse apres 5 mois ee grossesse par 
une échographie supplémentaire demandée pour une 


hauteur utérine excessive et est retrouvée chez 30 % des 
fœtus trisomiques 21. 


Signes mineurs isolés = pas d'indication de caryotype a sua 
La ae ai ces signes sont détaillés plus loin (voir P 

signes ou marqueurs faibles de trisomie 21). Ilsn entraînent 
pas A un d un caryotype eae ils sont isolés, mais 
ils rendent nécessaire un examen encore plus attentif a la 
recherche d'une ou de plusieurs autres anomalies parfois 
diagnostiquées tardivement : 

= Dee bilatérale modérée (voir fig. 14.10, 16.19f 

et 16.26); 
= artère ombilicale unique (voir fig. 5.50); 
= collection liquidienne intraplexuelle ae ou kyste 

des plexus choroides (fig. 16.17 et voir fi 41); 
= hyperéchogénicité des piliers de la ee ou uae 

intraventriculaire cardiaque hyperéchogène (fig. 16.18 et 

voir fig. 12.31). 

Dans la plupart des centres pluridisciplinaires de diagnostic 
prénatal (CPDPN), la présence de deux signes mineurs fera 
proposer un contrôle chromosomique surtout si le dépistage 
du 1“ trimestre n'est pas parfait. Lorsqu'il s'agit d'un signe d'ap- 
pel isolé dont le rapport de vraisemblance est connu, le risque 
final de trisomie 21 est recalculé de façon simple : risque final 
de trisomie 21 = risque initial X rapport de vraisemblance. 
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Fig. 16.18 Foyer échogéne intracardiaque. a. 27 SA. Coupe des quatre cavités en systole. Au sein du ventricule gauche, il existe une calcifica- 
tion (—) du muscle papillaire. b. 21 SA. Cette coupe visualise les deux ventricules. Au sein du ventricule gauche, on retrouve une nette hyperécho- 


génicité ponctiforme (—) d'un pilier de la mitrale. 


Signes d'appel biométriques 


Retard de croissance intra-utérin 

Le RCIU touchant à la fois les mesures céphaliques, abdo- 
minales et segmentaires et débutant le plus souvent précoce- 
ment est un marqueur à ne pas négliger surtout s'il s'associe 
à une quantité anormale de liquide amniotique (plus volon- 
tiers hydramnios qu'oligoamnios) et/ou à des Doppler uté- 
rins normaux (excluant une origine vasculaire au RCIU). 
En l'absence d'anomalies associées qui évoqueraient plus 
volontiers une anomalie du nombre de chromosomes (tri- 
somies 13 ou 18, par exemple), l'étude d'un RCIU précoce, 
non constitutionnel et non infectieux, passe par une analyse 
chromosomique sur puce à ADN (ACPA) - ou comparative 
genomic hybridization array (CGH array) - à la recherche 
d'anomalies chromosomiques de petite taille. 


Humérus et fémurs courts 

L'humérus est court (inférieur au 3° percentile) de façon 
plus fréquente que le fémur en cas de trisomie 21 (voir plus 
loin). Il devrait donc être mesuré de façon systématique 
au cours de l'échographie même si cette mesure ne fait pas 
partie des recommandations de la CNEOF Un rapport lon- 
gueur fémorale/longueur du pied anormal (et inexpliqué 
par une pathologie osseuse) est un élément supplémentaire 
qui conduit à rechercher d'autres signes d'appel et à propo- 
ser éventuellement une étude chromosomique complémen- 
taire (risque d'environ 6 %). 


Signes d'appel annexiels 


= Anomalies du cordon: 
— artère ombilicale unique; 
— kystes du cordon (trisomie 18, voir plus bas). 

= Placenta : aspect vésiculeux ou vacuolaire, hypotrophie 
ou hypertrophie globales ou localisées. Ces anomalies de 
la structure placentaire sont rarement isolées. 

= Liquide amniotique : une anomalie de la quantité de 
liquide amniotique, plus volontiers hydramnios qu'oli- 
goamnios, peut étre associée a une anomalie chromoso- 
mique. Le risque est majoré d'environ 3 % lorsqu'il existe 
un RCIU. L'indication d'une étude chromosomique 
dépend des signes associés. 


Signes échographiques des anomalies de 
nombre des chromosomes (hors trisomie 21) 


Remarque 


Parmi les malformations présentées ci-dessous, celles retrouvées 
le plus fréquemment sont composées en caractères gras. 


Trisomie 13 (tableau 16.2 et fig. 16.19) 


La trisomie 13 est connue aussi sous le nom de syndrome de 
Patau. Sa fréquence est de 1 cas pour 4000 à 10 000 naissances 


Tableau 16.2 Trisomie 13 : principaux signes 
échographiques aux 2° et 3° trimestres. 


Cerveau Microcéphalie 50 % 
Holoprosencéphalie 40 % 
Brachycéphalie 30 % 
Mégagrande citerne 25 % 
Ventriculomégalie 25 % 
Agénésie vermienne 15 % 
CLIP (kystes des plexus choroïdes) 2% 

Visage et Microphtalmie 75000 

nuque Fente faciale 40 % 
Hypotélorisme 40 % 
Épaississement parties molles du cou 20 % 
Micrognathisme 10 % 
Thorax Cardiopathie 50 % 
Hernie de coupole diaphragmatique 50 % 
Abdomen Dilatation pyélique 35 % 
Autre anomalie rénale 25 % 
Omphalocèle 15 % 

Membres Anomalie des mains (polydactylie, par 50 % 
ex.) 10 % 
Anomalie des pieds (pied varus, par ex.) 10 % 
Fémur court 

Croissance Défaut de croissance 35 % 

Cordon Artère ombilicale unique 20 % 

ombilical 

Liquide Hydramnios 10 % 

amniotique 


CLIP : collection liquidienne intraplexuelle. 
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Fig. 16.19 Trisomie 13. a, b. Trisomie 13 révélée au 1° trimestre par une holoprosencéphalie. En a, cavité ventriculaire unique (+) avec fusion des 
thalamus. En b, dysmorphie faciale a type de profil plat avec absence de relief nasal (=). c, d. Trisomie 13 à 22 SA. En c, hypotrophie des cavités 
gauches (+). En d, hypotrophie cérébelleuse. La largeur du cervelet (1) est de 18 mm (5° percentile : 22,5 mm). e a g. Trisomie 13 à 26 SA. Asso- 


ciation de plusieurs signes échographiques : rétrognathisme (e); pyélectasie bilatérale modérée (1 et 2) (f; faible largeur du cervelet (céréb) (g). Il 


existait aussi une petite omphalocéle a contenu intestinal (voir fig. 16. 


vivantes. La fréquence réelle est plus grande car les avor- 
tements spontanés précoces, les avortements tardifs et les 
interruptions médicales de grossesse sont très courants. 
En cas de grossesse poursuivie, la trisomie 13 est de très 
mauvais pronostic puisque la moitié des enfants décèdent 
avant 6 mois et qu'il est exceptionnel qu'ils dépassent l'âge 
de 3 ans (les filles survivent plus longtemps que les garçons). 


6c même fœtus). 


La trisomie 13 est diagnostiquée par échographie dans 90 à 
100 % des cas au 2° trimestre et parfois suspectée dès le 
1* trimestre. 

Elle se traduit par un syndrome polymalformatif sou- 
vent sévère, auquel s'associent une fois sur trois un RCIU 
modéré et des anomalies de quantité du liquide amniotique 
(hydramnios). 
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Malformations du systeme nerveux central 

Ce sont les malformations les plus fréquentes qui sont 
souvent plus ou moins associées : une microcéphalie est 
présente dans 50 % des cas. Elle est fréquemment en rapport 
avec une holoprosencéphalie (40 %) qui peut étre alobaire 
(le plus souvent), semilobaire ou lobaire (voir fig. 16.14f, 
16.19a et 8.24a et b et 8.25c). 

D'autres anomalies du système nerveux central 
peuvent étre observées : agénésie du corps calleux, ven- 
triculomégalie (25 %) souvent modérée, hypoplasie 
cérébelleuse (fig. 16.19d et g) avec mégagrande citerne 
(25 %), hypoplasie du vermis inférieur, méningo-encé- 
phalocéle. De méme, des anomalies de fermeture du 
rachis ont été décrites. 


Malformations cardiaques 

Elles sont fréquentes puisqu elles sont retrouvées dans 
30 à 50 % des cas : communication interventriculaire 
(CIV), hypoplasie du cœur gauche (fig. 16.19c), ventri- 
cule droit à double issue, communication interauriculaire 
(CIA), canal artériel, dextroposition aortique, anomalie 
du retour veineux, foyers échogènes intracardiaques. À 
l'exception des formes majeures, certaines de ces cardio- 
pathies ne sont pas toujours accessibles à un diagnostic 
anténatal précoce. 


Malformations rénales 

Également fréquentes (30 à 60 % des cas), il peut s'agir 
d'une uropathie (syndrome obstructif : fig. 16.19f, dupli- 
cation de la voie excrétrice), d'une anomalie de position 
rénale (reins en fer à cheval), d'une dysplasie multikys- 
tique, voire de reins hyperéchogènes avec parfois de 
petits kystes visibles en haute fréquence. Des anomalies 
génitales peuvent également être observées (cryptorchi- 
die, hypospadias, hypoplasie de la verge, hypertrophie 
clitoridienne). 


Malformations digestives et pariétales 

Les malformations digestives proprement dites (malrota- 
tion colique, mésentère commun, diverticule de Meckel) 
ne peuvent pas être diagnostiquées en échographie préna- 
tale. En revanche, les anomalies de paroi sont plus facile- 
ment accessibles dès le 1“ trimestre : omphalocèle (30 %, 
fig. 16.16c) et hernie diaphragmatique. 


Dysmorphie craniofaciale 

On peut trouver un front fuyant et un micrognathisme 
(fig. 16.19e), des anomalies oculaires (cataracte, colobome, 
microphtalmie bilatérale plus ou moins importante dans 
75 % des cas), un hypotélorisme (accompagnant l'holo- 
prosencéphalie, pouvant aller jusqu à la cyclopie). Une 
fente labiopalatine est présente dans 60 % des cas, le plus 
souvent bilatérale ou médiane. Les oreilles sont basses, mal 
ourlées. 


Anomalies des extrémités 

Au niveau des extrémités, il peut exister fréquemment une 
polydactylie pré- ou postaxiale, uni- ou bilatérale, dans 50 à 
80 % des cas (voir fig. 15.19c), ainsi que des anomalies de 
position des pieds (pieds en piolet). 


Trisomie 18 (tableaux 16.3 et 16.4, et fig. 16.20) 


Elle est également connue sous le nom de syndrome 
d'Edwards. Sa fréquence est la même que pour la triso- 
mie 13, mais le pronostic est encore plus mauvais puisque 
le décès survient dans la majorité des cas dans les premières 
semaines de vie (2 à 3 mois chez le garçon, 10 mois chez la 
fille). Dans les rares cas de survie, il existe une encéphalopa- 
thie profonde. 

Les signes échographiques sont nombreux, ce qui per- 
met un dépistage anténatal dans plus de 85 % des cas. Une 


Tableau 16.3 Trisomie 18 : principaux signes 
échographiques aux 2° et 3° trimestres. 


Cerveau  Bifrontal étroit et occiput plat 50 % 
CLIP (kyste des plexus choroïdes) 30 % 
Brachycéphalie 30% 
Ventriculomégalie + ouverture tube 30% 
neural 15 % 
Mégagrande citerne 10 % 
Agénésie vermienne 10 % 
Agénésie du corps calleux 5 % 
Holoprosencéphalie 

Visage et Micrognathisme 55 % 

nuque Fente labiale, labiopalatine 10 % 
Épaississement des parties molles du cou 10 % 

Thorax Cardiopathie 50 % 
Atrésie de l'œsophage 20 % 
Hernie de coupole diaphragmatique 10 % 

Abdomen Omphalocele 30 % 
Dilatation pyélique 15 % 
Autre anomalie rénale 10 % 

Membres Anomalie des mains (mains crispées, par 70 % 
ex.) 

Pied varus 30 % 

Membres courts 25 % 
Croissance Défaut de croissance sévère et précoce 50 % T2 
100 % T3 

Cordon Artère ombilicale unique 15 % 

ombilical 

Liquide Hydramnios 20 % 

amniotique 


CLIP : collection liquidienne intraplexuelle ; T2 : 2° trimestre; T3 : 3° trimestre. 


Tableau 16.4 Risque de trisomie 18 en fonction 
de la présence de collections liquidiennes 
intraplexuelles (CLIP) isolées ou associées. 


Âge I Risque de CLIP isolée CLIP associée 
base 

20-24 1/4500 1/2950 1/225 

25-29 1/3600 1/2300 1/175 

30-34 1/2000 1/1300 1/100 

35-39 1/750 1/470 1/35 

40-44 1/400 1/100 1/10 


D'après Snidjers RJ, et al. Fetal choroid plexus cysts and trisomy 18 : 
assessment of risk based on ultrasound findings and maternal age. Prenat 
Diagn 1994; 14: 1119-27. 
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Fig. 16.20 Trisomie 18. a ac. Trisomie 18 à 12 SA. En a, coupe transversale du pôle céphalique. Présence d'un hygroma cervical postérieur (=). En b, 
la coupe longitudinale de l'embryon montre un lymphoedéme sous-cutané généralisé. En c, la sémiologie est complétée sur cette coupe transversale de 
l'abdomen par la présence d'une hépatocèle (+). d à g. Trisomie 18 à 22 SA. Patiente de 40 ans n'ayant pas souhaité de dépistage au 1° trimestre. La 
clarté nucale était normale de 1,8 mm pour une LCC de 60 mm. L'échographie du 2° trimestre retrouve un RCIU associé à plusieurs autres signes écho- 
graphiques. En d, coupe transversale du pôle céphalique montrant une brachycéphalie avec un rétrécissement bitemporal (donnant un aspect de feston 
frontal, mais il n'y a pas de spina bifida) et une région occipitale plate. Le cavum est large, le cervelet hypotrophique (—) et la grande citerne d'aspect 
inhabituel (+). En e, il existe des collections liquidiennes intraplexuelles (=). En f, les doigts de la main sont fléchis en permanence et se chevauchent. La 
quantité de liquide amniotique paraît importante. En g, sur la coupe quatre cavités, on individualise une petite communication interventriculaire (—). 
L'amniocentèse confirme le diagnostic de trisomie 18. 
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Fig. 16.20 Suite. h à k. Trisomie 18, aspect des extrémités . En h, aspect typique de main crispée avec les 2° et 5° doigts recouvrant les 3° et 
4° doigts (=). En i, aplasie radiale et main fixée en flexion. En j, malposition fixée de la main. En k, même foetus qu'en j : pied bot. |, m. Trisomie 18 à 
25 SA : kystes du cordon ombilical (D; coupe quatre cavités (m) : large communication interventriculaire (—). 


hyperclarté nucale, un lymphoedéme généralisé ou une 
omphalocele peuvent conduire au diagnostic dès le 1% tri- 
mestre (fig. 16.20a à c). Il existe un RCIU souvent précoce 
et sévère à périmètre crânien non conservé (40 % des cas au 
2° trimestre, quasi constant dès 30 SA). L'association avec un 
hydramnios (20 % des cas), une artère ombilicale unique 
(15 % des cas) ou la présence d'un ou plusieurs kystes du cor- 
don (kystes de la gelée de Wharton, 2 %, fig. 16.201) seraient 
très évocatrices de trisomie 18. Un syndrome polymalfor- 
matif (avec atteinte préférentielle du système nerveux cen- 
tral du cœur et des extrémités) est également fréquemment 
rencontré. Ces malformations sont détaillées ci-dessous. 


Elles sont variées et fréquentes (jusqu'à 80 % dans certaines 
séries) : ventriculomégalie et/ou spina bifida (30 %), fosse 
cérébrale postérieure inhabituelle (20 %, fig. 16.20d) par 
hypoplasie cérébelleuse, agénésie vermienne, syndrome de 
Dandy-Walker, anomalies de la giration, anencéphalie ou 
méningo-encéphalocèle, agénésie ou hypoplasie du corps 
calleux. 


La persistance de CLIP (kystes des plexus choroïdes, 
fig. 16.20e) à 22 SA est fréquente. Ces kystes, quelle que 
soit leur taille, leur nombre ou leur éventuelle bilatéralité, 
ne témoignent pas d'une malformation cérébrale mais sont 
néanmoins un signe d'appel important (voir chapitre 8, 
Collection liquidienne intraplexuelle). En effet, ces collec- 
tions liquidiennes sont retrouvées chez 30 à 40 % des fœtus 
trisomiques 18 (1 % chez des fœtus normaux) mais dans ce 
cas elles ne sont jamais isolées (tableau 16.4). 


Elles sont très fréquentes (30 %) et certaines séries retrouvent 
même ces malformations de façon quasi constante. La CIV 
est l'anomalie la plus souvent observée (fig. 16.20g et m). 
D'autres cardiopathies peuvent être détectées, plus ou moins 
aisément : canal atrioventriculaire, CIA, tétralogie de Fallot, 
transposition des gros vaisseaux, sténose pulmonaire ou 
coarctation de l'aorte. 

Un thorax étroit peut être noté, s'accompagnant alors 
d'une hypoplasie pulmonaire. 
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Malformations digestives et pariétales 

Elles sont également fréquentes (30 %) et certaines, comme 
un mésentère commun ou un diverticule de Meckel, n'ont 
pas de traduction échographique. En revanche, une atrésie 
de l'œsophage, une hernie de coupole diaphragmatique et 
une omphalocèle (fig. 16.20c) sont plus facilement diagnos- 
tiquées. Une hyperéchogénicité intestinale est parfois notée 
(voir fig. 6.96). 


Anomalies de l'appareil génito-urinaire 

Fréquentes (15 % des cas), il peut s'agir d'une hydroné- 
phrose ou d'une urétéro-hydronéphrose plus ou moins 
importante en rapport avec un syndrome de jonction, un 
méga-uretère, une duplication ou une mégavessie. Une dys- 
plasie multikystique ou des anomalies de position des reins 
(rein en fer a cheval ou ectopique) peuvent également étre 
observées. Chez le garçon, la cryptorchidie est constante, 
tandis que chez la fille une hypertrophie clitoridienne et des 
grandes lèvres peuvent être retrouvées. 


Dysmorphie craniofaciale 

Les anomalies du crâne et de la face sont très fréquentes 

(40 % des cas), à peu près constantes pour certains : 

= le crâne est petit, sa voûte déformée avec un diamètre 
bifrontal étroit, un aplatissement postérieur de l'occi- 
put donnant une «tête en forme de fraise» (strawberry- 
shaped skull) et une brachycéphalie plus ou moins 
marquée (voir fig. 16.20d) ; 

= le visage est dans l'ensemble petit. Au niveau des yeux, on 
peut trouver une microphtalmie, des fentes palpébrales 
étroites, un colobome, une cataracte, un hypotélorisme. 
De profil, on recherche une racine du nez plutôt saillante 
et un microrétrognathisme. Une fente labiopalatine uni- 
ou bilatérale peut également être retrouvée (10 %). Les 
oreilles sont implantées basses, peu ourlées ; 

= le cou est court et peut être le siège d'un hygroma kystique. 


Anomalies des extrémités 

Les anomalies positionnelles sont habituelles (50 %) 
avec des articulations peu mobiles en rapport avec une 
arthrogrypose. 

Au niveau de la main, deux attitudes caractéristiques 
sont observées dans la moitié des cas (fig. 16.20f et h et voir 
fig. 15.28) : 
= le poing est fermé avec un aspect de main crispée, 

le 2° et le 5° doigt recouvrant les 3° et 4° doigts et le pouce 

en adduction; 
= les 3, 4° et 5° doigts sont fléchis sur la paume, le 2° doigt 

a une flexion interne de sa seconde phalange, passant au- 

dessus du 3°. 

Des mains botes avec agénésie radiale peuvent se rencon- 
trer (fig. 16.20i et j). 

Au niveau des pieds, on peut retrouver des pieds 
bots varus équins ou des pieds talus dans 20 % des cas 
(fig. 16.20k et voir fig. 15.24). 


Monosomie X (tableau 16.5, fig. 16.2 et 16.21) 


L'expression de la monosomie X est étonnamment variable 
car il existe des formes completes et des formes en mosaique 
allant de la forme légère et compatible avec une vie normale 
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Tableau 16.5 Monosomie X : principaux signes 
échographiques aux 2° et 3° trimestres. 


Cerveau Brachycéphalie 35 % 
Microcéphalie 5 % 
Ventriculomégalie 5 GE 

Visage et nuque Hygroma kystique 60 % 
Micrognathisme 45 % 
Épaississement des 5 % 
parties molles du 
cou 

Thorax Cardiopathie 35 % 

Abdomen Anasarque fœtale 10 % 
(ascite, par ex.) 

Pyélectasie 10 % 
Autre anomalie 10 % 
rénale (rein en fer a 

cheval, par ex.) 

Membres Fémur court 55 % 
Lymphoedéme des 5 % 
mains et des pieds 

Croissance Retard de croissance 50 % 
intra-utérin 

Liquide amniotique  Hydramnios 80 % 


jusqu'au syndrome de Bonnevie-Ullrich, précocement létal, 
avec avortement spontané plus ou moins tardif. 


Forme sévère : le syndrome de Bonnevie-Ullrich (fig. 16.21a à c) 

Il est caractérisé par : 

= un épaississement des parties molles associant un hygroma 
kystique cervical postérieur, le plus souvent volumineux et 
multicloisonné, et un lymphoedéme généralisé et parfois 
important dès le 1° trimestre (fig. 16.2a et voir fig. 13.15); 

= l'évolution vers une anasarque fœtale avec ascite et épan- 
chement pleural; 

= un RCIU avec une diminution de la biométrie céphalique 
et fémorale tandis que le lymphoedeme associé à l'ascite 
gène l'évaluation de la biométrie abdominale; 

= un oligoamnios. 


Forme légére : le syndrome de Turner 

Il touche 0,4 % des filles. Il est la conséquence d'une absence 
complete ou partielle (mosaique) d'un chromosome X et sa 
présentation phénotypique est très variée. 

Il s'agit d'une fille de petite taille qui présente une dys- 
morphie faciale avec une brachycéphalie (fig. 16.21d), un 
rétrognathisme par hypoplasie mandibulaire et des oreilles 
bas implantées. Les membres sont courts (inférieurs 
au 3° percentile, fig. 16.21e) et la classique brachymétacarpie 
du 4° rayon est difficile à individualiser. Il peut exister au 
niveau des extrémités un épaississement des parties molles 
sous forme d'un lymphoedéme discret mais évocateur, limité 
à la nuque (fig. 16.214) et aux faces dorsales des mains et des 
pieds (fig. 16.219). Encore plus évocateur est la présence d'un 
hygroma kystique cervical plus ou moins important dans 
60 % de cas (fig. 16.2 et 16.21f). 

Des malformations viscérales peuvent être notées : 
= cardiaques dans 20 à 50 % des cas : coarctation de l'aorte, 

une fois sur deux, et sténose valvulaire, dont le signe d'ap- 

pel peut être un ventricule gauche plus petit que le droit; 
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Fig. 16.21 Monosomie X. a, b. Lymphoedéme généralisé. 13 SA. En a, coupe sagittale de mesure de la LCC. En b, coupe de mesure du DBP. 
Décollement sous-cutané diffus prédominant au niveau céphalique. L'embryon est porteur d'une trisomie 21, mais cet aspect est plus souvent 
rencontré dans les formes majeures de monosomie X (syndrome de Bonnevie-Ullrich). c. Syndrome de Bonnevie-Ullrich : foetus de 5 mois. 
Enorme hygroma kystique (pb) et lymphcedéme généralisé. d, e. Syndrome de Turner à 23 SA. Signes échographiques discrets. En d, coupe 
transversale du pêle céphalique montrant une brachycéphalie (tête ronde) avec un épaississement des parties molles du cou mesuré à 8,5 mm 
sans hygroma cervical postérieur. En e, mesure de la diaphyse fémorale à 36 mm, ce qui correspond au 3° percentile de 23 SA. f, g. Syndrome 
de Turner à 25 SA. Persistance de signes échographiques marqués. En f, coupe transversale du pôle céphalique montrant un hygroma cervical 
postérieur cloisonné volumineux (*).La fosse cérébrale postérieure présente un aspect habituel. En g, œdème du dos du pied (>). 
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= urinaires dans 10 à 30 % des cas : agénésie rénale uni- 
latérale, reins en fer à cheval ou rein pelvien, uropathie 
malformative, duplication réno-urétérale ou simple 
pyélectasie. 

Les anomalies de l'appareil génital (hypoplasie uté- 
rine et bandelettes ovariennes) échappent au diagnostic 
anténatal. 

Les signes d'appel échographiques en dehors de l'hy- 
groma cervical restent donc discrets ou peu spécifiques, 
avec un diagnostic anténatal posé au mieux dans 70 % des 
Cas. 

Le diagnostic étant confirmé, un vrai dilemme peut se 
présenter avec le problème de la conduite à tenir devant 
cette anomalie des gonosomes compatible avec la vie. 
En dehors des malformations éventuellement associées 
qui ont pour chacune leur propre pronostic, il reste la 
petite taille (accessible à un traitement par l'hormone de 
croissance) et une tendance à l'obésité, mais les capacités 
intellectuelles sont bonnes et permettent un cursus sco- 
laire de fin de 2° cycle dans la moitié des cas. Le risque 
d'impubérisme (accessible à un traitement hormonal) et 
surtout de stérilité peut être considéré comme un handi- 
cap par les parents. Certaines patientes pourront néan- 
moins espérer une grossesse par don d'ovocytes. Une 
consultation auprès d'un pédiatre ou généticien apparaît 
nécessaire pour bien expliquer les conséquences de cette 
anomalie chromosomique. 


Triploïdie (tableau 16.6 et fig. 16.22) 


La triploïdie est probablement l'accident de fécondation 
le plus fréquent (1 à 3 %), lié à la fécondation de l'ovocyte 


Tableau 16.6 Triploïdie : principaux signes 
échographiques aux 2° et 3° trimestres. 


Cerveau Anomalie de la fosse cérébrale 50 % 
postérieure 
Ventriculomégalie 45 % 
Brachycéphalie 10 % 
Myéloméningocèle 5 % 
Visage et Micrognathisme 25 % 
nuque Épaississement des parties molles du cou 4% 
Fente faciale 2% 
Thorax Cardiopathie 50 % 
Hernie de coupole diaphragmatique 2% 
Atrésie de l'œsophage 2% 
Abdomen Anomalies rénales 50% 
Absence de vésicule biliaire 50% 
Omphalocèle 2% 
Membres Anomalie des membres supérieurs et des 50 % 
mains 
Pieds varus 8 % 
Croissance Retard de croissance intra-utérin précoce 80 % 
Liquide Oligoamnios 60 % 
amniotique 
Placenta Épais et vacuolaire 40 % 
(triploïdie 
d'origine 
paternelle) 
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par deux spermatozoïdes ou à la fécondation simple d'un 
ovocyte diploïde. Elle est avant tout responsable d'un grand 
nombre d'avortements spontanés du 1* trimestre (20 % des 
arrêts précoces). 

Le pronostic est très mauvais pour les grossesses qui se 
poursuivent avec un décès en période néonatale dans la 
majorité des cas. 

En l'absence d'avortement précoce, la grossesse est sou- 
vent marquée par des métrorragies du 1° trimestre (mais 
c'est très peu spécifique) et surtout elle s'accompagne très 
tôt d'un retard de croissance et d'un aspect placentaire 
inhabituel : 
= dans la triploidie d'origine paternelle, l'aspect du pla- 

centa est assez évocateur car il est très épais et/ou 

microkystique (voir fig. 16.22f) : cet aspect môlaire est 
retrouvé dans un tiers des cas. Le retard de croissance 
est modéré; 

= dans la triploïdie d'origine maternelle, le placenta est 
petit et le retard de croissance est sévère prédominant sur 
le tronc, l'abdomen et les membres. 

L'oligoamnios est également fréquent (45 à 60 %) et il 
peut rendre difficile l'étude des malformations multiples 
retrouvées chez le fœtus triploïde. 


Anomalies du système nerveux central 

Une ventriculomégalie modérée est fréquemment 
observée (45 %) pouvant être isolée ou secondaire à 
une holoprosencéphalie, une agénésie du corps cal- 
leux, un syndrome de Dandy-Walker ou un spina bifida 
(fig. 16.22a ac). 


Cardiopathies 

Elles sont retrouvées dans 20 a 50 % des cas. Il s'agit essen- 
tiellement de CIV, CIA. Un épanchement pleural peut étre 
noté, voire une anasarque. 


Anomalies abdominales 

Il peut s'agir d'anomalies de paroi (omphalocèle et hernie 
diaphragmatique). L'atrésie de l'œsophage peut être sus- 
pectée devant un hydramnios et l'absence de visualisation 
de l'estomac. Une absence de visualisation de la vésicule 
biliaire peut également être notée et témoigner d'une atré- 
sie des voies biliaires. Une ascite est également possible 
(fig. 16.224). 


Anomalies de l'appareil génito-urinaire 

On peut retrouver une hydronéphrose (fig. 16.22d), une 
urétérohydronéphrose ou une dysplasie multikystique. 
Chez le garçon, les organes génitaux sont hypoplasiques 
(micropénis, hypospadias, cryptorchidie). 


Dysmorphie craniofaciale 

Il existe une brachy- et/ou microcéphalie. Un microgna- 
thisme est observé dans 25 % des cas. Les autres anomalies 
faciales incluent les fentes labiopalatines uni- ou bilatérales 
et les anomalies oculaires (anophtalmie, microphtalmie, 
hypertélorisme, colobome et cataracte). Les oreilles sont bas 
implantées et mal ourlées. 
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Fig. 16.22 Triploïdie. a à e. Syndrome polymalformatif à 17 SA dans un contexte de RCIU précoce à périmètre crânien conservé. En a, coupe transversale 
du pôle céphalique : ventriculomégalie modéré (carrefour mesuré à 10 mm) et discret feston frontal (=). En b, coupe plus oblique vers la fosse cérébrale 
postérieure montrant des cornes frontales dilatées (+); la fosse cérébrale postérieure est mal dégagée avec une attraction vers l'arrière des pédoncules 
cérébraux (pc). En c, les anomalies cérébrales s'expliquent par un spina bifida très distal (=). En d, sur les coupes transversales de l'abdomen, la circonférence 
abdominale est inférieure au 3° percentile, il existe une discrète pyélectasie (—) et les anses intestinales (Int) ont une échogénicité renforcée en raison d'une 
petite lame d'ascite. En e, sur la coupe longitudinale de la jambe, on note une position inhabituellement postérieure du talon (—) et une faible épaisseur 
musculaire. L'analyse chromosomique diagnostique une triploïdie. f. Aspect du placenta typique de la triploïdie d'origine paternelle, épais et multikystique. 


pieds peuvent être en varus équin ou en talus (fig. 16.22e) 
Les anomalies des mains sont fréquentes, retrouvées dans avec des orteils mal implantés et parfois des gros orteils 
50 % des cas avec des doigts allongés, présentant des syn-  hypoplasiques. 
dactylies en particulier au niveau des 3° et 4° doigts. Les 
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Tetrasomie 12p (fig. 16.23) 


Connue sous le nom de syndrome de Pallister- Killian, 
il s'agit d'une anomalie chromosomique secondaire à la 
présence d'un petit chromosome surnuméraire formé de 
deux copies des bras courts d'un chromosome 12. Il y a donc 
quatre copies du bras court de chromosome 12 d'où le nom 
de tétrasomie 12p. 

Sa fréquence est estimée à 1 cas pour 25 000 grossesses 
et son diagnostic est confirmé par un caryotype sur liquide 
amniotique demandé dans le bilan étiologique d'une hernie 
de coupole diaphragmatique. 

Le bilan échographique individualise un profil aplati avec 
front haut et une dysmorphie faciale qui peut être analysée 
dans de bonnes conditions en mode volumique surface : 
fentes palpébrales obliques, hypertélorisme, racine du nez 
plate et élargie, petit nez avec racines antéversées, grande 
bouche avec lèvre supérieure proéminente. Les membres 
sont courts dans leur partie rhizomélique, les mains et pieds 
sont petits avec hypoplasie unguéale. Il existe une cardiopa- 
thie dans 25 % des cas. 

Le mauvais pronostic, lié aux malformations viscérales et 
en particulier à la hernie diaphragmatique, est aggravé par 
un pronostic neurologique défavorable avec hypotonie, épi- 
lepsie et retard intellectuel sévère. 
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Appelée également mongolisme ou syndrome de Down, la 
trisomie 21 est l'anomalie du nombre de chromosomes la 
plus fréquente (1 cas pour 700 naissances) et c'est sur elle 
que se focalise — à tort ou à raison - l'essentiel de l'activité 
de dépistage. On sait que cette fréquence augmente de façon 
exponentielle avec l'âge maternel : 1 cas pour 1400 naissances 
à 25 ans et 1 cas pour 130 naissances à 40 ans. En France, la 
stratégie de dépistage de la trisomie 21 reposait jusqu'en 2008 
sur la proposition de l'amniocentèse pour caryotype foetal a 
partir de 38 ans, associée pour toutes les femmes enceintes à 
une proposition de dosage des marqueurs sériques au 2° tri- 
mestre pour calcul du facteur de risque de trisomie 21 (ou 
FRT 21). Cette stratégie a brutalement évolué en juillet 2009 
avec le décret instaurant le dépistage combiné (échographie 
et marqueurs sériques) au 1“ trimestre et mettant en place 
une procédure de rattrapage au 2° trimestre fondée sur les 
marqueurs sériques. Depuis 2019 l'utilisation du DPNI, rem- 
boursé par l'assurance maternité dans certaines conditions, a 
permis de diminuer sensiblement le nombre de gestes invasifs 
(voir plus loin et encadrés 16.5 et 16.6). Le regroupement des 
professionnels au sein des réseaux de périnatalité, associé à 
des procédures de contrôle de qualité, est un élément essentiel 
du dispositif (voir plus haut). 





Fig. 16.23 Tétrasomie 12p (syndrome de Pallister-Killian). Étude fætopathologique : dysmorphie faciale et membre court dans sa partie 
rhizomélique (a); main petite avec hypoplasie unguéale (b); lèvre supérieure proéminente (c); hernie diaphragmatique (d). Source : de L. Devisme. 
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Le mongolisme présente une singularité d'expression 
phénotypique avec un spectre extrêmement large, allant des 
formes sévères, malformatives ou précocement abortives 
jusqu'à des formes sans manifestation organique, caractéri- 
sées par le retard mental et le faciès différent. C'est dans ces 
dernières formes que les « petits signes » échographiques ont 
pris une grande importance. 

Malgré les filtres échographiques (mesure de la CN 
essentiellement) et biologiques (marqueurs sériques), 
il faut encore savoir l'évoquer ou la rechercher au cours 
des échographies suivantes, en particulier du 2° trimestre 
(tableau 16.10). Certains signes majeurs ou malforma- 
tifs sont évocateurs (nuque épaisse, hypoplasie des OPN, 
canal atrioventriculaire avec un risque de trisomie de 
75 %, atrésie duodénale avec un risque de 30 %), d'autres 
sont peu spécifiques (RCIU, fémur court, par exemple), 
d'autres enfin sont des signes dits mineurs (brachymé- 
sophalangie et clinodactylie du 5° doigt, pyélectasie bila- 
térale, hyperéchogénicité des anses intestinales, nombre 
de paires de côtes), mais leur association, entre eux ou 
a d'autres signes, peut conduire à la réalisation d'un 
contrôle chromosomique : l'encadré 16.4 présente un 
exemple de calcul de risque de trisomie 21 en fonction 
de la présence ou non d'un ou de plusieurs facteurs de 
risque. Les likelihood ratios utilisés sont repris dans le 
tableau 16.7 et dans les paragraphes correspondants. On 
pourra comparer dans le tableau 16.8 quelques rapports 
de vraisemblance de marqueurs isolés de la trisomie 21 
publiés et noter les énormes différences pour certains 
critères selon les auteurs. En revanche, la plupart des 
auteurs s'accordent pour noter que l'absence de tous les 
marqueurs de risque de trisomie 21 permet de réduire le 
risque potentiel de 2 à 3 fois et à l'inverse qu'une associa- 
tion de plusieurs marqueurs peut l'augmenter sensible- 
ment (tableau 16.9). 


Tableau 16.7 Likelihood ratios (LHR) positif 
et négatif des principaux marqueurs de la 
trisomie 21 et du marqueur isolé. 





| Marqueurs LHR+ LHR- LHR marqueur | 
| | “isolé | 
Foyer échogène intracardiaque 5,8 0,8 0,95 
Ventriculomégalie 27,5 0,95 3,8 

Nuque épaisse 23,5 0,8 3,8 
Intestin échogène 11,5 0,9 1,65 
Dilatation pyélique 7,5 0,9 1,1 
Humérus court 4,8 0,75 0,8 

Fémur court 3,7 0,8 0,6 

Artère sous-clavière aberrante 21,5 0,7 39 

Os propres du nez absents ou 23 0,5 6,6 


hypoplasiques 


Adapté de Agathokleous M, et al. Meta-analysis of second-trimester markers 
for trisomy 21. Ultrasound Obstet Gynecol 2013; 41 : 247-61. 


Le pronostic est principalement lié aux malformations 
cardiaques, responsables d'une mortalité néonatale plus éle- 
vée, et au retard intellectuel facteur important d'intégration 
sociale et familiale. La mortalité des enfants puis des adultes 
est cependant supérieure à celle de la population générale. 


Marqueurs forts de trisomie 21 

Nuque épaisse 

L'épaississement des parties molles du cou est le premier 
signe d'appel échographique de trisomie 21 décrit par 
B. Benacerraf. La mesure est faite entre le bord externe (pos- 
térieur) de l'écaille occipitale et le bord externe de la surface 
cutanée dans un plan de coupe transversal passant par le 
cavum du septum pellucidum, les thalamus et le cervelet. On 
parle de nuque épaisse pour une mesure égale ou supérieure 
à 6 mm après 20 SA (voir fig. 7.30). De plus, dans notre expé- 
rience, il ressort que les nuques anormales, associées à la tri- 
somie 21 ont une épaisseur souvent plus proche de 8-9 mm 
(fig. 16.15 et voir fig. 9.36b). 

Le likelihood ratio du marqueur «nuque épaisse », 
positif, négatif ou isolé est respectivement de 23, 0,8, 3,8. 
La sensibilité de ce marqueur pour le dépistage de la tri- 
somie 21 est de 45 % avec un taux de faux positifs faible, 
de l'ordre de 1 %. 

A fortiori, un hygroma kystique découvert au 2° trimestre 
est encore plus significatif de trisomie 21 mais surtout 
d'autres anomalies chromosomiques (voir plus haut). 


Os propres du nez 

Les OPN sont mesurés sur une coupe de profil (voir fig. 6.8, 7.15 
et tableau 7.17) avec un angle d'insonisation compris entre 45 
et 135°. L'absence des OPN (fig. 16.24a et voir fig. 9.10b) ou une 
brièveté avec une mesure inférieure au 5° percentile (fig. 16.24b 
et c et voir fig. 9.10a) présentent un rapport de vraisemblance 
très élevé sauf dans les populations afro-caribéennes où près de 
10 % de la population ont une absence ou une hypotrophie des 
OPN. Dans une étude de S. Cicero (2003), sur une population 
sélectionnée, des OPN absents ou inférieurs à 2,5 mm ont été 
signalés chez 62 % des fœtus trisomiques 21 et seulement chez 
1,2 % des fœtus à caryotype normal. 

Certains auteurs interprètent la mesure des OPN d'une 
autre façon avec des résultats sensiblement identiques, mais 
ceci complique un peu les choses. Ils utilisent : 
= soit le résultat de la mesure des OPN exprimé en mul- 

tiples de la médiane avec pour valeur inquiétante des 

chiffres inférieurs à 0,75 MoM; 
= soit un rapport diamètre bipariétal/OPN avec pour seuil 

discriminant des valeurs supérieures à 11; 
= soit enfin un rapport épaisseur cutanée prénasale/OPN, 

indépendant de l'âge gestationnel, supérieur à 1 pour la 

majorité des fœtus trisomiques 21. 

On retiendra plus simplement qu'en cas d'absence ou 
d'hypotrophie des os propres du nez, le likelihood ratio du 
marqueur «OPN » positif, négatif ou isolé est respective- 
ment de 23, 0,50, 6,50. La sensibilité de ce marqueur pour le 
dépistage de la trisomie 21 est, selon les séries, de 30 à 65 % 
avec un taux de faux positif de 0 à 20 %. 
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Tableau 16.8 Likelihood ratio (LHR) de marqueurs isolés de la trisomie 21. 





Nuque épaisse 11 12 4,6 12,9 509 
Humérus court 5,1 5,8 4,9 1,6 0,78 
Fémur court URS 12 4,9 1,1 0,61 
Hyperéchogénicité intestinale 6,7 — 7,1 2,5 1,65 
Pyélectasie 1,5 S 5,6 1,6 1,08 
Foyer échogène intracardiaque 1,8 1,4 = 2,5 0,95 
Malformation majeure - 33 -— — — 

Os propres du nez < 2,5 mm — — — — 6,58 
Ventriculomégalie 10-15 mm — = — — 3,81 
Artère sous-clavière aberrante - — - - 3,94 


«Voir la référence complète dans la bibliographie en fin de chapitre. 


Tableau 16.9 Likelihood ratio (LHR) de la Malformations fréquemment associées à la trisomie 21 
trisomie 21 selon l'absence ou de l'association de 
plusieurs marqueurs. 


Malformations cardiaques 

Ce sont les malformations le plus souvent associées à la tri- 
somie 21, puisqu'elles sont retrouvées dans 33 à 50 % des cas 
yueul (voir chapitre 12) : 

0 0,36 0,2 = le canal atrioventriculaire représente 45 a 75 % des 
anomalies cardiaques observées dans cette dyschromoso- 





z a mie (fig. 16.16a et 16.25 et voir fig. 12.72 et 12.73); 
2 9,7 6,2 = la CIV (35 %) et la CIA (15 %) dont le diagnostic néces- 
3 115,2 80 site une étude attentive du septum interventriculaire et 


du septum interauriculaire ; 
= plus rarement, la tétralogie de Fallot (9 %), l'insuffisance 
tricuspidienne ou l'hypoplasie ventricule gauche. 
En revanche, la transposition des gros vaisseaux et l'obs- 
tacle droit à septum interventriculaire intact ne sont habi- 


« Voir la référence complète dans la bibliographie en fin de chapitre. 


Tableau 16.10 Trisomie 21 : principaux signes 
échographiques aux 2° et 3° trimestres. 


Cerveau Brachycéphalie 20 % tuellement pas associés à une anomalie chromosomique. 
CLIP (kystes des plexus choroïdes) 8 % 
Ventriculomégalie >% Malformations digestives 
Meo e ee 2% L'atrésie duodénale est la plus fréquente et la plus évoca- 
Visage et Profil plat 55 % trice. Un tiers des sténoses duodénales surviennent chez des 
nuque Nuque épaisse 40 % enfants trisomiques 21 (fig. 13.22 et 16.164). Le diagnostic 
Ob propres EL ME? deene ou < do mm | 25% est posé le plus souvent en fin de 2° trimestre lors d'une 
Protrusion linguale 20 % / ‘ ; à ; 
échographie supplémentaire demandée devant un hydram- 
Thorax Cardiopathies 40 % nios clinique. 
Fever eoe LOUE EEE EC Beaucoup plus rarement, d'autres atrésies digestives 
EPA SMÉ RER EH El LR peuvent compliquer la trisomie 21 : atrésie de l'œsophage, 
Abdomen Atrésie duodénale 30 % atrésie du grêle et anomalies anorectales. 
Pyélectasie AN: L'omphalocèle est possible mais peu fréquente (5 %, 
AE OPa ae a proche de 50 % pour les trisomies 13 et 18). En revanche, 
Hyperéchogénicité intestinale 4% 2e e ee ; 
A de TE 2 % on rappellera que le laparoschisis isolé n'est pas un signe 
Omphalocèle 2 % d'appel d'anomalie chromosomique. 
Squelette Os longs courts 35 , 
Brachymésophalangie du 5° doigt 35 % Epanchements des séreuses 
Ecartement 1* et 2° orteils 10 % Un épanchement pleural et/ou une ascite sont d'un diag- 
a CIS NES 27 nostic échographique facile (fig. 11.5 à 11.7, 13.12, 13.13, 
Bee ae 13.14c et d et 16.16b). En revanche, l'enquête étiologique est 
Croissance Retard de croissance intra-utérin 20 % plus complexe (voir encadré 11.5). La recherche d'anoma- 
Liquide Hydramnios 30 % lie chromosomique doit être proposée en raison de la fré- 
amniotique quence des monosomies X et des trisomies 21 dépistées sur 


. 1 0 . roe 
CLIP : collection liquidienne intraplexuelle. ce seul signe d appel (10 % dans certaines séries). 
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Fig. 16.24 Os propres du nez. a. Agénésie des OPN. Absence des os propres du nez (>). On note aussi un profil plat et probablement une artère 
ombilicale unique. b, c. Hypotrophie des OPN. En b, 22 SA. Les OPN (—) sont mesurés a moins de 2 mm pour une valeur attendue médiane de 
8 mm et basse de 6 mm. En c, 24 SA. OPN mesurés à 2,2 mm. A cet age, la limite basse est de 7 mm. Source : fig. 16.24c de S. Hanssens. 


- — æ |, 1 





Fig. 16.25 Trisomie 21 - canal atrioventriculaire. a, b. 32 SA. Sur ce plan de coupe des quatre cavités, on indidualise en systole (a) une valve 
auriculoventriculaire unique (=) qui s'ouvre (+) en diastole (b) dans les deux ventricules. c. 32 SA. Sur cette coupe des quatre cavités, l'alignement 
des valves auriculoventriculaires (©) évoque un canal atrioventriculaire partiel. VG : ventricule gauche; OG : oreillette gauche; Ao : aorte. Source : 
fig. 16.25c de S. Hanssens. 
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Petits signes ou marqueurs faibles de trisomie 21 


Fémur et humérus courts 

Lors de la réalisation de la biométrie, la mise en évidence 
d'un fémur court doit conduire à mesurer l'humérus et les 
autres segments osseux. En effet, un fémur court isolé n'est 
pas suffisant pour évoquer la possibilité de trisomie 21, 
car chez le nouveau-né trisomique les os longs des quatre 
membres sont atteints dans la même proportion. C'est la 
raison pour laquelle une biométrie anormalement faible 
des quatre membres doit faire pratiquer un bilan chro- 
mosomique surtout s'il s'agit d'une constatation précoce 
et même si une participation constitutionnelle peut être 
discutée. 

On parle habituellement de fémur ou humérus court 
pour des valeurs inférieures au 3° percentile (et non pas 
égales) : les tables de mesure du fémur proposée par le 
CFEF ou celles par l'International Fetal and Newborn 
Growth Consortium for the 21st Century (Intergrowth-21st) 
sont utilisables (les valeurs sont pratiquement identiques 
au 2° trimestre, voir tableau 7.5). La limite de la majorité 
des tables de mesure humérale est généralement fixée au 
5° percentile. La correspondance avec le 3° percentile est de 
l'ordre de 1 mm en dessous du chiffre du 5° percentile (voir 
tableau 7.6). 

Pour la plupart des séries, le fémur court isolé est peu 
significatif avec un likelihood ratio du marqueur «fémur 
court» positif, négatif ou isolé respectivement de 3,70, 0,80, 
0,60. 

En revanche, l'évaluation de l'humérus devrait être pré- 
férée car l'humérus court présente un rapport de vraisem- 
blance beaucoup plus «intéressant », avec un likelihood ratio 
du marqueur «humérus court» positif, négatif ou isolé res- 
pectivement de 4,80, 0,75, 0,80. 

Les mesures du fémur et de l'humérus sont parfois dif- 
ficiles à effectuer et une différence de mesure de 2 mm 
au 2° trimestre peut faire passer la mesure du 10° au 
3° percentile et réciproquement. De plus, à côté des varia- 
tions de mesure dépendant de l'opérateur, il existe aussi 
des variations d'origine ethnique, les fœtus asiatiques 
ayant un fémur plus court et les fœtus noirs plus long. 

Plusieurs rapports de biométrie osseuse ont été proposés, 
mais sont peu utilisés en pratique : 
= fémur mesuré/fémur attendu = anormal si inférieur 

à 0,90. Pour B. Benacerraf, ce rapport permet de dépister 

40 % des trisomies 21 avec 5 % de faux positif; 
= fémur/pied = normalement voisin de 1 et devient infé- 

rieur à 0,90 en cas de trisomie 21. Ce rapport permet de 

s'affranchir d'éventuelles erreurs de terme, mais peut être 
pris en défaut s'il existe également un raccourcissement 

du pied (rare dans la trisomie 21); 
= DBP/fémur = très voisin de 1,45 vers 22 SA. Il est aug- 

menté en cas de trisomie 21 (supérieur à 1,80) puisque le 

diamètre bipariétal (DBP) est conservé; 

= humérus mesuré/humérus attendu = anormal si infé- 
rieur à 0,90. Pour B. Benacerraf, ce rapport permet de 
dépister 50 % des trisomies 21 avec 6 % de faux positif. 


Anses intestinales hyperéchogènes 

On parle d'anses intestinales hyperéchogènes lorsque l'écho- 
génicité (étudiée avec une sonde de basse fréquence et une 
faible résolution) est égale ou supérieure à celle de l'os iliaque 
(fig. 16.26 et voir chapitre 13, Intestin hyperéchogène). Ce 
phénomène serait secondaire à du méconium épaissi par 
diminution du transit digestif. Sans signification patho- 
logique dans 70 % des cas, il peut aussi témoigner d'une 
infection, de la présence de sang dans le liquide amniotique, 
d'une mucoviscidose, d'une pathologie digestive ou être 
associée à un retard de croissance. Il peut s'agir également 
d'un signe d'appel de trisomie 21 avec un likelihood ratio du 
marqueur «intestin hyperéchogène » positif, négatif ou isolé 
respectivement de 11,5, 0,9, 1,65. 


Pyélectasie bilatérale 

Les images de bassinets «trop bien vus», dont le diamètre 
antéropostérieur se situe au-delà de 4 à 5 mm à 22 SA 
(fig. 16.26) doivent également conduire à rechercher d'autres 
signes d'appel pour justifier la réalisation d'une étude chro- 
mosomique. Il faut aussi distinguer une simple hypotonie 
des pyélons, sans dilatation calicielle, plutôt évocatrice 
d'une pathologie chromosomique, d'une dilatation pyélique 
et calicielle qui évoque plus volontiers une uropathie (voir 
chapitre 14, Anomalies des voies excrétrices urinaires). 
Une pyélectasie bilatérale est plus fréquente chez le fœtus 
trisomique (20 % des cas), néanmoins pour la plupart des 
auteurs (dont Nicolaides et Nyberg), le rapport de vraisem- 
blance est globalement peu augmenté en cas de pyélectasie 
isolée (environ 1,5), mais il est plus significatif chez le fœtus 
féminin et devient important en cas de signes associés (envi- 
ron 5). Actuellement et sans tenir compte du sexe foetal, on 
retiendra un likelihood ratio du marqueur « pyélectasie » 
positif, négatif ou isolé respectivement de 7,50, 0,90, 1,10. 





Fig. 16.26 Trisomie 21 — hyperéchogénicité intestinale et pyélec- 
tasie. 27 SA. Calcul de risque de trisomie 21 chiffré a 1/400 chez une 
patiente de 35 ans. Diagnostic «rattrapé» par la présence de deux 
rée à 6 mm (1). Remarque : ce dossier est assez ancien. Actuellement, 
cette patiente aurait bénéficié d'un DPNI pour risque intermédiaire en 
l'absence de signes échographiques au 1° trimestre. 
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Foyer échogène intracardiaque 

Le foyer échogène intracardiaque ou nodule hyperéchogène 
intraventriculaire se traduit par une petite zone hyperécho- 
gène (autant que l'os), ponctiforme (fig. 16.18), visible sur 
différents plans de coupe du cœur, située plus souvent au 
niveau du ventricule gauche avec une bilatéralité possible. 
Ce foyer échogène résulterait de la calcification du muscle 
papillaire et est retrouvé chez 15 % de fœtus trisomiques 21 
et 5 % de fœtus normaux. Le likelihood ratio du marqueur 
«foyer échogène intracardiaque » positif, négatif ou isolé est 
respectivement de 5,8, 0,80, 0,95. 


Au niveau céphalique 

Dysmorphie faciale 

On hésite à classer ce paramètre dans les signes forts ou 
dans les signes discrets. C'est à l'évidence un signe impor- 
tant chez le nouveau-né, mais il faut quand même garder en 
mémoire les longues hésitations des accoucheurs, des sages- 
femmes ou des pédiatres devant un faciès un peu différent 
ou lunaire. On conçoit les difficultés de l'échographiste, 
même très compétent en 3D/4D mode surfacique, devant 
cet élément très subjectif et les risques de voir des individus 
au profil «inhabituel » partout! 

La dysmorphie faciale est caractérisée par un profil plat 
par hypoplasie du maxillaire (fig. 16.24a et 16.27) avec une 
ensellure nasale peu marquée (55 % des cas), comblée par 
les tissus mous, et une hypoplasie des OPN (25 % des cas) 
que nous avons détaillée plus haut. L'appréciation objec- 
tive du profil foetal n'est pas toujours aisée. Le plan sagittal 
médian doit être strict permettant d'individualiser en arrière 
le genou du corps calleux. Comme au 1‘ trimestre, on peut 
mesurer l'angle frontomaxillaire (voir fig. 6.9a). Supérieur 
à 90°, le rapport de vraisemblance pour la trisomie 21 est 
de 25. 

Au niveau de la bouche, on peut noter l'interposition de 
la langue, qui théoriquement ne dépasse pas le plan anté- 
rieur du maxillaire et de la mandibule. 





Fig. 16.27 Trisomie 21 — profil plat. 


La distance interorbitaire (DIO) n'est pas modifiée. 

L'oreille est décrite comme petite, souvent inférieure au 
10° percentile, avec des anomalies possibles du pavillon, 
mais peu d'échographistes sont capables d'évaluer la mor- 
phologie du pavillon et les tables de mesure sont rarement 
utilisées (voir tableau 7.10 et fig. 6.16). 


Ventriculomégalie et cervelet 
Une ventriculomégalie modérée (donc un carrefour ven- 
triculaire mesuré entre 10 et 15 mm) a pu être notée dans 
quelques cas de trisomie 21 (2 %). Les recommandations 
de la HAS proposent la réalisation systématique d'une 
étude chromosomique à partir d'une largeur ventriculaire 
de 12 mm (voir fig. 8.13b). Le likelihood ratio du marqueur 
«ventriculomégalie » positif, négatif ou isolé est respective- 
ment de 27,50, 0,95, 3,80. 

Quelques observations de mesures faibles du cervelet ou 
du vermis ont aussi été publiées. 


Brachycéphalie 

Chez le foetus trisomique 21, le DBP est normal mais la dimi- 
nution du diamètre fronto-occipital (normalement DBP/ 
FO = 0,80, suspect si supérieur a 0,85) peut s'accompagner 
d'une diminution de la circonférence céphalique. La brachy- 
céphalie du trisomique 21 est due a une réduction de volume 
du lobe frontal. Isolée, elle ne doit pas étre considérée comme 
un signe d'appel. Cependant, Nicolaides retrouve une brachy- 
céphalie chez 38 % de foetus aneuploides (dont près de la moi- 
tié sont trisomique 21) si d'autres anomalies sont associées. 


Extremites 

Au niveau de la main, la brachymésophalangie du 5° doigt 
(fig. 16.28) peut s'évaluer à l'estime et se traduit par un 
aspect très court (ou l'absence) de cette phalange et une 
incurvation du doigt (clinodactylie). Elle peut aussi se 
mesurer : 2° phalange du 5° doigt/2° phalange du 4° doigt 
= 0,85. Un rapport inférieur à 0,70 est retrouvé chez 60 % 
des trisomiques 21. Cette évaluation ne peut néanmoins pas 
s'effectuer avant 17 SA, période avant laquelle l'ossification 
phalangienne n'est pas terminée. 

Lors de la mesure de longueur du pied (plan de la voûte 
plantaire), un écartement exagéré entre le 1‘ et le 2° orteil 
peut être observé (signe «de la sandale» pour les nostal- 
giques des vacances). Mais il s'agit d'une évaluation subjec- 
tive et la sensibilité de ce signe est très faible. 

Un pied varus équin peut être retrouvé. 


Os iliaque 

Angle formé par les ailes iliaques 

Cette mesure est difficile, tributaire de la position fœtale, le 
niveau optimal de mesure se situant à la partie supérieure du 
bassin. Des variations de mesure de 6 à 20 % existent entre le 
niveau supérieur et le niveau inférieur du bassin. 

On mesure l'angle formé par deux lignes parallèles aux 
ailes iliaques. Il est plus grand dans la trisomie 21 (moyenne 
de 75°) que dans la population normale (moyenne de 60°). 
Un angle égal ou supérieur à 90° doit être considéré comme 
pathologique. 
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Fig. 16.28 Trisomie 21 — hypoplasie de la 2€ phalange du 5€ doigt. a. La 2€ phalange du 5€ doigt (—) n'est pas visible contrairement à celle 
du 4€ doigt (>). b. Nouveau-né montrant une hypoplasie phalangienne (>). 


cesophage 
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Fig. 16.29 Trisome 21 — artère sous-clavière aberrante. A gauche, position normale de l'artère sous-claviére droite. A droite, artère sous-cla- 
vière droite aberrante. Ao : aorte; ASCG : artère sous-clavière gauche; CCG : carotide commune gauche; TABC : tronc artériel brachiocéphalique ; 
CCD : carotide commune droite; ASCD : artère sous-claviaire droite; ASCDA : artère sous-clavière droite aberrante. Source : AJOG, 2005. 


Cependant, on ne peut être que réservé vis-à-vis de 
cette méthode car les valeurs des deux populations (nor- 
male et trisomique) se recouvrent largement et la qualité 
de la mesure est trop variable selon l'expérience, la position 
fœtale ou le niveau de la mesure. 


Longueur de l'aile iliaque 

L'os iliaque du fœtus trisomique est de longueur supérieure 
à celle d'un foetus normal. Sur une coupe axiale du pelvis 
foetal, on mesure la plus grande dimension de l'os iliaque. 
Par exemple, pour un DBP de 38 mm, le 50° percentile de 


l'os iliaque est de 10,5 mm. Une mesure supérieure à + 2 DS 
(dans l'exemple donné, supérieure à 12 mm) augmente le 
risque de 15 fois. 


Autres signes de découverte aléatoire 

Artère sous-clavière droite aberrante 

L'artère sous-clavière droite naît habituellement du tronc 
brachiocéphalique droit. Rarement (1 à 2 % dans la popula- 
tion normale), cette artère peut naître de l'isthme aortique et 
se diriger vers l'épaule droite en passant derrière la trachée 
(fig. 16.29 et voir fig. 12.106). Cette curiosité anatomique 


824 Echographie en pratique obstétricale 


a été retrouvée dans 25 % de la population trisomique, ce 
qui en ferait un bon signe d'appel. Néanmoins, il s'agit d'un 
signe difficile à rechercher qui ne peut être validé pour la 
pratique courante. Le likelihood ratio du marqueur «artère 
sous-claviere droite aberrante » positif, négatif ou isolé est 
respectivement de 21,5, 0,70, 3,95. 


Onze paires de côtes 

L'absence de la 12° paire de côtes est plus souvent notée 
chez le fœtus trisomique 21 par rapport à la population 
normale (33 % versus 5 %). Il ne s'agit pas de compter 
systématiquement le nombre de côtes du foetus mais ceci 
pourrait être utile en présence d'un petit signe d'appel 
échographique. Pour ce faire, l'acquisition volumique en 
mode 3D osseux peut être démonstrative (en particulier 
en mode omniview qui permet d'acquérir un plan courbe 
montrant bien le rachis et le grill costal postérieur, voir 
fig. 1.26a et 6.113b). 


Anomalies de structure des chromosomes 
(délétions, translocations et inversions) 


De nombreux syndromes associés à une anomalie de struc- 
ture chromosomique peuvent être évoqués devant une 
association polymalformative. Quelques-uns, parmi les plus 
fréquents et/ou les plus discutés lors de réunions multidis- 
ciplinaires, méritent d'être décrits. Ils seront dépistés par 
ACPA (CGH array) ou caryotype moléculaire. 


Microdélétion 

Retrouvée dans 1 cas pour 5000 naissances, la microdélétion 
22q11.2 est responsable de formes cliniques variables : 

= forme complete et grave : le syndrome de DiGeorge; 

= forme moins sévère : selon l'association malformative, on 

peut citer le syndrome vélo-cardio-facial et le CATCH 22 

(cardiac abnormality, abnormal facies, thymic hypoplasia, 

cleft palate, hypocalcemia from deletion in chromosome 22); 
= forme asymptomatique. 

C'est habituellement devant une cardiopathie conotron- 
cale (interruption ou hypoplasie de l'arc aortique, tétralogie 
de Fallot, troncus arteriosus, CIV) suspectée en échographie 
que l'on demande un caryotype avec recherche de microdé- 
létion 22q11.2. Cette cardiopathie est le seul signe d'appel 
dans 60 % des cas. 

La suspicion diagnostique sera renforcée si on individua- 
lise aussi : une fente palatine (plus rarement labiopalatine) 
responsable parfois d'un hydramnios ; une dysmorphie faciale 
(micrognathie, hypertélorisme) ; une malformation rénale 
quelle qu'elle soit; une hypoplasie ou une aplasie thymique 
(fig. 16.30). La croissance fœtale est ralentie et d'autres associa- 
tions malformatives sont possibles (microcéphalie modérée, 
anomalies de giration ou de la fosse cérébrale postérieure...), 
mais elles sont beaucoup plus rares et non spécifiques. 

Le pronostic postnatal immédiat dépend de la gravité de 
la cardiopathie. Les problèmes ORL, nutritionnels, endo- 
criniens (hypocalcémie) et immunologiques (infectieux) 
peuvent être traités. Reste l'apprentissage et le développe- 
ment neurocomportemental qui sont altérés dans 70 % des 
cas et dont on ne peut prévoir la gravité. 





Fig. 16.30 Syndrome de DiGeorge. 34 SA. Coupe transversale du 
thorax. Position inhabituelle du cœur qui est plutôt médian, avec lévo- 
cardie extrême due à une aplasie thymique dans le cadre d'un syn- 
drome de DiGeorge. 


Syndrome de Wolf-Hirschhorn 


Secondaire a une délétion du bras court du chromosome 4, 
sa fréquence dans la population est estimée a 1 cas pour 
50000 naissances avec deux fois plus de filles atteintes que 
de garcons.Ce syndrome sera recherché systématiquement 
devant un RCIU constant, précoce, sévère, avec petit péri- 
mètre crânien, non vasculaire, à caryotype standard nor- 
mal. Il existe une microcéphalie et une dysmorphie faciale 
caractéristique accessible à l'échographie volumique mode 
surface : front haut, hypertélorisme avec orbites de petite 
taille et exophtalmie, fentes palpébrales obliques en haut et 
en dehors, glabelle proéminente, nez aux bords rectilignes 
et parallèles, philtrum court, lèvre supérieure fine, petit 
menton, anomalies des oreilles. Des ectrodactylies, des 
pieds bots, des anomalies vertébrales sont retrouvées dans 
plus de la moitié des cas. Des malformations associées à type 
de fente labiopalatine, de cardiopathies (défaut septal), 
d'anomalies génito-urinaires (anomalie du développement 
sexuel, hypospadias), d'anomalies cérébrales (corps calleux 
fin, hypoplasie cérébelleuse) sont également notées dans 20 
à 50 % des cas.Le pronostic postnatal est mauvais avec un 
retard mental constant, des crises d'épilepsie et une mortalité 
élevée la première année liée en partie à la cardiopathie. 


Association (ou syndrome) CHARGE 


Secondaire à une mutation au niveau du gène CDH7 situé 
sur le chromosome 8 (8q12.1), sa fréquence est estimée 
à 1 cas pour 10000 naissances. 

Le mot CHARGE est un acronyme anglo-saxon repre- 
nant les malformations retrouvées dans ce syndrome et qui, 
pour la plupart, peuvent être suspectées par l'échographie 
anténatale (fig. 16.31) : 

C = coloboma of the eye (80 à 90 %) : colobome irien, 

rétinien, choroïdien, microphtalmie, anophtalmie; 

H = heart defect (70 à 85 %) : tétralogie de Fallot, canal 

atrioventriculaire, CIV, ventricule droit à double issue, 

anomalies de la crosse aortique; 
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Fig. 16.31 Association CHARGE. 34 SA. a. Hydramnios. b. Il semble que celui-ci soit en rapport avec une atrésie de l'œsophage. Sur cette coupe 
sagittale passant au niveau du cou qui est en hyperextension, on retrouve en effet une zone arrondie, anéchogéne, prévertébrale pouvant corres- 
pondre a une dilatation du cul-de-sac œsophagien supérieur (—). c. La coupe des quatre cavités du cœur montre une hypotrophie relative des cavités 
gauches (G) par rapport aux cavités droites (D). d. La coupe des trois vaisseaux retrouve une nette différence de diamètre entre l'aorte (Ao) et l'artère 
pulmonaire (AP) pouvant évoquer une anomalie de la crosse aortique. e. Une coupe transversale du pôle céphalique passant au niveau pariétal note 
une forme inhabituelle de l'oreille qui paraît « décollée » (—). f. En reconstruction 3D, on note sur l'oreille un hélix « coupé » (>) et un lobe petit (<). 
Cette association «hydramnios, atrésie de l'œsophage, cardiopathie, anomalie de l'oreille externe » doit faire évoquer une association CHARGE 
(diagnostic confirmé par la suite). Dans cette observation, il n'existe pas d'atrésie des choanes ou d'anomalie des organes génitaux externes (garçon). 
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A = atresia of choanae (50 a 60 %) : uni- ou bilatérale, 
osseuse ou membraneuse, sténose ou atrésie complete 
(voir fig. 9.35b); 

R = retard of growth or development (habituel), a début 

volontiers postnatal ; 

G = genital hypoplasia (70 à 85 %) : 

— chez le garçon : micropénis, cryptorchidie, 

— chez la fille : hypoplasie labiale, 

- chez les deux : développement pubertaire incomplet 
ou retardé; 

E = ear anomalies (90 %) : 

- oreille externe : petite, large, avec un lobe petit 
ou absent, helix coupé, anthélix proéminent et 
discontinu, anomalies cartilagineuses, asymétrie 
(fig. 9.34c), 

- oreille moyenne : anomalies vasculaires, cochléaires, 
hypoplasie des canaux semi-circulaires. 

L'association avec un hydramnios est fréquente, car il 
existe souvent une atrésie de l'œsophage. De nombreuses 
autres anomalies ont été décrites dans ce syndrome. Cer- 
taines sont assez fréquentes et peuvent étre diagnostiquées 
en échographie : dysmorphie faciale (50 %) et fente labiale 
ou labiopalatine (25 %); anomalie des doigts qui sont 
petits (50 %) ; anomalie rénale de tout type (40 %)... 

La gravité de ce syndrome rend recevable une interrup- 
tion médicale de la grossesse si les parents la demandent. 
Devant l'absence de diagnostic anténatal ou le souhait de 
poursuivre la grossesse, la prise en charge est multidisci- 
plinaire avec les difficultés attendues de la réanimation en 
présence d'anomalies cardiaques, d'atrésie de l'œsophage et/ 
ou d'atrésie bilatérale des choanes. 


Syndrome de Prader-Willi 


Secondaire a une anomalie sur le chromosome 15, le plus 
souvent une délétion 15q11-q13, parfois une disomie 
maternelle de cette région, sa fréquence est estimée a 1 cas 
pour 15000 naissances. 

Bien qu'il n'y ait pas de signes spécifiques pour ce syn- 
drome, le diagnostic anténatal peut être évoqué devant 
l'association d'un défaut de croissance intra-utérin sévère, 
avec excès de liquide amniotique et diminution des mou- 
vements actifs chez un fœtus fréquemment en présentation 
du siège. Des anomalies des extrémités à type de flexion des 
poignets, d'anomalie positionnelle des mains et des pieds, de 
flexion des orteils ont été décrites. Une hypoplasie des organes 
génitaux externes et une cryptorchidie peuvent être associées. 
Des anomalies de giration avec ventriculomégalie et agénésie 
partielle du corps calleux sont également possibles. 

Chez l'enfant, le tableau clinique se caractérise par une 
hypotonie majeure et des difficultés alimentaires à type 
d'hyperphagie et d'obésité. Le retard mental est modéré, il 
existe un retard statural et pubertaire. 


Syndrome de Miller-Dieker 


Caractérisé par une microdélétion du locus p13-3 du chro- 
mosome 17 incluant le gène LIS1, sa fréquence est de 1 cas 
pour 100 000 naissances. 


Le diagnostic anténatal est évoqué devant une ven- 
triculomégalie associée à des troubles de la giration 
(agyrie) et une dysgénésie du corps calleux. Il existe un 
défaut de croissance intra-utérin avec un petit périmètre 
crânien au 3° trimestre, des mouvements actifs faibles et 
un hydramnios. Des associations avec une cardiopathie, 
une dysplasie rénale ou une sténose duodénale ont été 
décrites. C'est IRM qui fera le diagnostic en caractérisant 
à 30-32 SA le retard de giration et la présence d'hétéroto- 
pies neuronales. 


Le pronostic n'est pas bon avec un retard mental 
profond, une hypotonie axiale et des crises d'épilepsie 
sévères justifiant une interruption médicale de la 
grossesse à la demande des parents avec examen 
foetopathologique. 


Syndrome de Williams-Beuren 


Caractérisé par une microdélétion du gène de l'élastine situé 
sur le bras long du chromosome 7 en 7q11.23, sa fréquence 
est de 1 cas pour 20 000 naissances. 

L'échographie anténatale retrouve essentiellement un 
défaut de croissance modéré, une dysmorphie faciale qui 
est précisée en mode volumique avec un petit nez rond, un 
philtrum bombant et long et une grande bouche avec éver- 
sion de la lèvre inférieure, et une cardiopathie à type de sté- 
nose aortique supravalvulaire. 

Le pronostic vital n'est pas altéré mais en dehors du pro- 
nostic lié à la cardiopathie, on note un retard mental avec un 
quotient intellectuel ne dépassant pas 60 et une hyperten- 
sion artérielle. 


Syndrome du cri du chat 


Anomalie chromosomique résultant d'une délétion de 
taille variable de l'extrémité du bras court du chromo- 
some 5, sa fréquence est estimée à 1 cas pour 35 000 nais- 
sances. Ce syndrome doit son nom au cri monotone, aigu 
et plaintif du nouveau-né rappelant le miaulement d'un 
chaton. 

Dans cette pathologie rare, les signes échogra- 
phiques de la période anténatale décrits dans la littéra- 
ture n'ont rien de spécifiques. Parmi ceux retrouvés le 
plus fréquemment, on peut citer : RCIU modéré, petit 
périmètre céphalique voire microcéphalie avec hyper- 
télorisme relatif, profil inhabituel avec micrognathie et 
hypoplasie de l'os nasal. D'autres éléments de la dysmor- 
phie faciale ne seront en général retrouvés qu'après la 
naissance : face arrondie, repli épicanthique, obliquité 
descendante des fentes palpébrales, oreilles basses ou 
anormales. Enfin, d'autres malformations occasionnelles 
peuvent être retrouvées : fente labiale ou labiopalatine, 
CLIP, ventriculomégalie modérée, anomalie de la fosse 
cérébrale postérieure, cardiopathie, agénésie rénale, 
hémivertebres... 

Le handicap mental est sévère dans la majorité des cas. 
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L'avenir ? 


Il n'est évidemment écrit nulle part. Mais si l'on se 
retourne... on retrouve la conclusion de l'édition 2013 : 
«No future pour l'échographie des petits signes, terrible- 
ment subjectifs et tellement angoissants pour nos patientes 
et pour les équipes médicales.» Cela semble se confirmer 
complètement avec la « démocratisation » du DPNI des 
anomalies chromosomiques (encadrés 16.5 et 16.6), fondé 
sur l'étude de l'acide désoxyribonucléique foetal libre cir- 
culant dans le sang maternel (ADN-Ic). On peut compter 
sur l'élargissement de ses indications avec la perspective 
plus ou moins proche du séquençage entier de l'ADN fœtal 
pour toutes les femmes. Et on pourra répéter et proclamer 
que «séquençage parfait ne signifie pas enfant parfait», il 
faudra bien se plier à une évidence : tout le monde voudra 
au moins un séquençage parfait! 

De même que la chirurgie in utero se développe avec des 
résultats impressionnants (par exemple, pour la dysraphie 
spinale), on voit aussi apparaître des possibilités de thérapie 
chromosomique : en utilisant les connaissances acquises 
sur l'inactivation normale du deuxième chromosome X, 
on a pu réaliser in vitro l'inactivation du chromosome 21 
surnuméraire, donc guérir (in vitro et en théorie) la triso- 
mie 21. On peut «avoir un rêve», celui de quitter la posi- 
tion passive et décevante du diagnostic impuissant pour 
celle de thérapeute. 

Mais on voit assez bien où va se situer la grande querelle 
future. La dispute va glisser du champ socio-économique 
vers le débat sociétal : tout dépister et tout avorter (une sorte 
d'eugénisme absolu) ou tout dépister et tout soigner. La 
première solution est certainement la plus simple et la plus 
économique, c'est peut-être ce qu'un journaliste appelait 
«l'abominable homme des gènes ». L'autre solution est plus 
prometteuse, plus riche en perspectives scientifiques, mais 
aussi plus risquée pour tout le monde. Les conseils et comi- 
tés d'éthique, les juristes et les législateurs, tous ont de belles 
heures devant eux. 

Le rôle de l'échographie dans tout ça, pour le dépistage 
des anomalies chromosomiques ? Pendant encore un cer- 
tain temps, elle va servir à faire des économies en ciblant 
le DPNI sur les grossesses les plus à risque. Ensuite, 
son rôle sera très accessoire dans le strict domaine des 
anomalies chromosomiques, à partir du moment où 
le caryotype foetal sera accessible systématiquement et 
immédiatement. Notre chère clarté nucale ne sera plus 
qu un petit signe de malformation cardiaque mais notre 
saint patron Kypros Nicolaides aura bien mérité de la 
Medecine! 





Encadré 16.5 Indications 2020 d'un 
diagnostic prénatal non invasif pour 
dépistage des trisomies 21, 13 et 18 


= Patiente considérée a risque (> 1/1000) après le dépistage par 
les marqueurs sériques, avec échographie montrant une clarté 
nucale < 3,5 mm et l'absence d'anomalie morphologique fœtale. 

= Patiente de plus de 38 ans n'ayant pas pu bénéficier du 
dépistage par les marqueurs sériques. 
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= Couple dont l'un des membres est porteur d'une translocation 
robertsonienne impliquant un chromosome 21. 

= Marqueurs sériques non fiables (grossesse gémellaire, 
marqueurs sériques hors normes). 

= Patiente présentant un antécédent de grossesse avec trisomie 21. 





Encadré 16.6 Diagnostic prénatal non 
invasif non recommandé 


= Signe(s) d'appels échographique(s). 

= Clarté nucale >3,5 mm (le risque pour le foetus d'être 
porteur d'anomalies chromosomiques déséquilibrées autres 
que trisomies 13, 18 ou 21 est estimé à environ 8 %). 

= Dépistage d'anomalies des chromosomes sexuels, 
de syndromes microdélétionnels, d'autres anomalies 
chromosomiques déséquilibrées. 
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La découverte d'une infection fœtale au cours de la gros- 


sesse a lieu dans trois circonstances principales : 


la découverte fortuite d'une anomalie échographique 
fœtale ou placentaire lors d'une échographie de dépistage. 
Dans ce cas, il faut savoir penser à l'origine infectieuse 
(cytomégalovirus et parvovirus, par exemple) et deman- 
der les examens les plus appropriés (rapidité, sensibilité, 
spécificité et risques maternels et foetaux) ; 

la présence de signes cliniques maternels justifiant la 
réalisation d'examens biologiques permettant de mettre 
en évidence une infection en cours (cytomégalovirus et 
parvovirus B19, par exemple); 
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le calendrier de surveillance de la grossesse (toxoplas- 

mose, syphilis, rubéole). 

Quelles que soient les circonstances qui amènent à diag- 
nostiquer une infection maternofætale, la sémiologie écho- 
graphique de ces infections fœtales doit être connue même 
si celle-ci est le plus souvent peu spécifique. 

Il est important de rappeler également au préalable 
quelques définitions et notions essentielles : 
= la séroconversion : il s'agit d'une définition purement 

biologique qui qualifie le passage d'un statut séronégatif 

(recherche d'immuglobulines G ou IgG négatives) a un 

statut séropositif (recherche d'IgG positives) chez une 

femme enceinte. On notera que seules les IgG sont prises 
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en considération pour parler de séroconversion. L'appari- 

tion des IgM seules ne permet donc pas d'utiliser ce terme. 

Par ailleurs, par définition, une seule sérologie ne permet 

pas d'identifier une séroconversion. C'est la modification 

du statut en IgG qui permet d'utiliser ce terme; 

= la transmission verticale : il s'agit du taux de transmis- 
sion d'un agent infectieux de la mère à son enfant. En 
médecine fœtale, on utilise volontiers ce terme pour 
exprimer la proportion de fœtus infectés lorsque la mère 
est atteinte d'une infection donnée en cours de grossesse ; 

= l'infection fœtale : elle ne signifie pas un pronostic défa- 
vorable. Ainsi, pour la plupart des infections de la femme 
enceinte, et même si une transmission verticale a eu lieu 
et que le fœtus est infecté, ce dernier peut être asympto- 
matique et ne pas avoir de séquelle néonatale ; 

= l'infection congénitale : elle signifie que l'enfant est né 
avec une infection contractée in utero, ce qui ne préjuge 
pas de la gravité de cette infection; 

= la foetopathie d'origine infectieuse : elle signifie qu'il 
existe des conséquences organiques, éventuellement 
visibles échographiquement, de l'infection fœtale. 

Quel que soit l'agent infectieux considéré, l'absence d'ano- 
malie échographique ne signifie pas que l'enfant n'est pas 
infecté (on peut même affirmer que la majorité des enfants 
infectés n ont aucune anomalie échographiquement décelable) ; 
les signes échographiques témoignant d'une infection fœtale 
peuvent apparaître de façon très retardée par rapport à la date 
de l'infection maternelle et sont par ailleurs de nature évolutive. 
Les échographies doivent donc généralement être répétées. 

En pratique, lors des consultations de diagnostic anténatal, 
trois infections représentent l'essentiel des préoccupations. 
Par ordre de fréquence des problèmes posés : le cytomégalo- 
virus (CMV), le parvovirus B19 et la toxoplasmose. Il faut y 
ajouter la varicelle car le contage est fréquent, la rubéole qui 
n'est pas totalement historique, la syphilis dont on redoute 
la résurgence. L'herpès simplex entraîne plutôt une contami- 
nation pendant l'accouchement. L'émergence du virus Zika 
est une nouvelle préoccupation pour les femmes enceintes 
habitant ou ayant transité dans un pays endémique. 


Signes échographiques évocateurs 
d'infection fœtale (tableau 17.1) 


Les signes échographiques des infections foetales sont clas- 
sés en quatre catégories : 
= les troubles de la croissance fœtale ; 
= les signes annexiels (placenta, liquide amniotique, cor- 
don ombilical) ; 
= les signes cérébraux; 
= les signes extracérébraux. 
Ces signes peuvent être visibles isolément ou le plus 
souvent sont associés, ce qui rend le diagnostic d'infection 
fœtale plus probable. 


Troubles de la croissance fœtale 


La macrosomie fœtale, si on la définit comme une estima- 
tion du poids supérieure au 90° percentile pour le terme, est 
rencontrée lorsque le fœtus est en anasarque (voir plus loin 
Signes extracérébraux). 


Tableau 17.1 Signes échographiques évocateurs 
d'infection fœtale. 


Cerveau Ventriculomégalie 

Calcification cérébrale 

Microcéphalie 

Kyste sous-épendymaire 

Hydranencéphalie 

Anomalie corticale 

Anomalie de la ligne médiane (dysgénésies 
calleuses) 


Thorax, abdomen  Ascite, épanchement pleural, épanchement 
péricardique 

Anasarque 

Cardiomégalie 

Calcification cardiaque 
Hépatosplénomégalie 

Calcification péritonéale 

Calcification intrahépatique 

Intestin hyperéchogène 


Retard de croissance intra-utérin inexpliqué 
Placentomégalie 
Oligoamnios ou hydramnios 


Signes généraux 


Cœur 
Yeux 
Membres 


Malformations 


Le fœtus avec petit poids pour l'âge gestationnel 
(PAG), défini par une estimation du poids foetal inférieure 
au 10° percentile, est le plus souvent un retard de croissance 
intra-utérin (RCIU) lorsqu'il est de cause infectieuse. Générale- 
ment, il est sévère, précoce, harmonieux (toutes les mensurations 
foetales sont atteintes, y compris les mensurations céphaliques). 
Il s'observe principalement dans les infections à CMV, rubéole, 
herpès simplex et varicelle. Le RCIU peut, dans certains cas, être 
l'unique point d'appel, rendant alors le diagnostic étiologique 
difficile. Une «cassure » inexpliquée des courbes de croissance 
doit toujours faire penser à une infection fœtale. Par ailleurs, la 
recherche d'une infection a CMV fait partie du bilan d'un RCIU". 


Signes annexiels 


La placentomégalie est l'augmentation d'épaisseur du placenta 
(fig. 17.1a). Elle est le plus souvent associée à l'anasarque, à des 
anomalies de la quantité de liquide amniotique ou à un retard 
de croissance (fig. 17.11a et b). En cas d'anasarque, elle est très 
évocatrice d'une infection à parvovirus B19 (fig. 17.11f) et doit 
conduire à rechercher, par effet Doppler, une élévation du pic 
de vélocimétrie dans l'artère cérébrale moyenne (fig. 17.11i). 

Des calcifications placentaires sont parfois visibles sous 
forme de ponctuations fines et hyperéchogènes éparses dans 
le placenta (fig. 17.1b). 

Un oligoamnios peut également être noté dans certains 
cas, soit en rapport avec le RCIU, soit lié à une atteinte 
directe des reins, notamment en cas d'infection à CMV 
(«néphrite à CMV »). 

Un hydramnios est possible dans un contexte d'anémie 
fœtale et/ou d'anasarque foetoplacentaire comme lors d'une 
infection a parvovirus B19 ou CMV, par exemple. 





! Au sujet du retard de croissance intra-utérin, voir les recommandations 
pour la pratique clinique du College national des gynécologues et 
obstétriciens français (375% journées nationales, Paris, 2013). 
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Fig. 17.1 Signes placentaires. a. Placentomégalie. 27 SA. Gros pla- 
centa, échogène et homogène mesurant 70 mm d'épaisseur dans un 
contexte d'infection à parvovirus B19. b. Calcifications placentaires. 
Ponctuations fines disséminées dans le placenta à 28 SA dans le cadre 
d'une infection à cytomégalovirus. 


Signes cérébraux 


Pour l'essentiel, les signes cérébraux sont des signes de 
séquelles ou de cicatrices des lésions. Il ne faut pas s'attendre 
à les retrouver au moment de l'infection et de l'inflamma- 
tion mais en décalage de plusieurs semaines. 

La nécrose infectieuse se charge progressivement en cal- 
cium et elle peut parfois prendre un aspect cavitaire. 

La nécrose et la sclérose cicatricielle sont à l'origine de 
phénomènes d'atrophie cérébrale plus ou moins étendue 
(microcéphalie) ou de troubles de la circulation du liquide 
cérébrospinal (ventriculomégalie). 


Ventriculomégalie 


La ventriculomégalie cérébrale est authentifiée par la 
mesure de la largeur des carrefours ee au niveau 
des cornes occipitales (voir fig. 6.25a et cha , Ven- 
triculomégalie). On la déni par une mesure cn 
à 10 mm, quel que soit le terme de la grossesse. On rappelle 
que la mesure des carrefours ventriculaires ne fait pas partie 
des mesures obligatoires en dépistage aux 2° et 3° trimestres. 
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Leur mesure est recommandée en cas de corne occipitale 
bien visible, en particulier si le plexus choroïde ne comble 
pas le ventricule latéral. On peut considérer que 5 % envi- 
ron de ces ventriculomégalies sont d'origine infectieuse. Il 
s'agit principalement de ventriculomégalies symétriques, 
évolutives ou non selon l'agent infectieux. Les agents infec- 
tieux les De eae en cause sont le toxoplasme 
(fig. 17.12 45) ou le CMV (fig. 17.10a et c et 8.46a). 
Outre la oe mesure des ventricules latéraux, le contenu 
des cavités ventriculaires, la paroi des ventricules et plus lar- 
gement les régions périventriculaires doivent étre étudiés 
finement a la recherche de signes échographiques pouvant 
orienter vers une cause particulière : halo a 
(fig. 17.2), calcifications, ee de germinolyse (fig. 17,3), 
cavitations occipitales (fig. 17.4 et voir fig. 17.10c et. 346b), 


hémorragies intraventriculaires. La seule coupe transversale 
du cerveau ne permet pas cette étude exhaustive. Des coupes 





Fig. 17.2 Halo périventriculaire. 26 SA. Coupe transthalamique du 
pôle céphalique. L'aspect général des repères anatomiques est normal, 
mais on retrouve sur le bord externe de la corne occipitale (+), et la 
longeant, une bande plus échogène (=), globalement homogène. Son 
échogénicité est plus marquée que celle de la substance blanche (SB). 
Infection fœtale à cytomégalovirus. 





Fig. 17.3 Germinolyse. 38 SA. Coupe frontale antérieure du pôle 
céphalique passant au niveau des cornes frontales. Formations kys- 
tiques multicloisonnées (—) situées dans l'angle formé par la convexité 
externe des cornes frontales (CF). V3 : 3° ventricule. 
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Fig. 17.4 Cavitation occipitale. Coupe parasagittale du pdle cépha- 
lique. En arrière de la corne occipitale ventriculaire (>), on note une 
formation arrondie, anéchogéne correspondant a un gros kyste de 
cavitation occipitale (x+) dans le cadre d'une infection à cytomégalovi- 
rus. PC : plexus choroïde. 


frontales et parasagittales seront une aide précieuse pour une 
étude sémiologique plus fine. 


Hyperéchogénicité intracérébrale 

Les hyperéchogénicités intracérébrales sont assez caractéris- 
tiques des infections à toxoplasme et à CMV (voir chapitre 8, 
Hyperéchogénicité localisée). Elles traduisent l'existence de 
foyers de nécrose localisés au sein de la substance cérébrale. 
Ces foyers ont tendance à se calcifier progressivement et, 
bien qu'ils ne s'accompagnent pas de cône d'ombre posté- 
rieur pendant longtemps, ils sont souvent nommés « cal- 
cifications intracrâniennes » d'emblée, en raison de leur 
caractère hyperéchogène en échographie (fig. 17.5 et voir 
fig. 17.10b et c, 17.12, 8.45 et 8.46a). 

Ces calcifications sont de siège variable, volontiers 
périventriculaire, mais on peut les retrouver à tous les 
niveaux dans le cerveau. Leur alignement entre elles, la for- 
mation d'arborescences représentant les trajets de vaisseaux 
cérébraux (signe du «candélabre » au niveau des vaisseaux 
thalamostriés), voire l'existence de doubles lignes parallèles 
(fig. 17.10c) sont très en faveur d'une origine à CMV. À 
l'inverse, les calcifications de la toxoplasmose congénitale 
ont tendance à être beaucoup plus arrondies, disséminées au 
«hasard » dans le tissu cérébral. 

Leur diagnostic est difficile au début et l'examen par 
voie vaginale à l'aide d'une sonde de fréquence plus élevée 
est une aide appréciable. Il convient en effet de ne pas les 
confondre avec les lignes hyperéchogènes physiologiques 
qui séparent les circonvolutions cérébrales. En cas de doute, 
il est souhaitable de réaliser un contrôle 2 à 4 semaines plus 
tard : les «vraies » zones nécrotiques ont tendance à aug- 
menter en nombre, en taille et en intensité avec le temps, 
alors que les artéfacts physiologiques, par définition, ne 
varient pas. Elles peuvent s'associer à des kystes de la zone 
germinative. 

Beaucoup plus rarement, ces hyperéchogénicités ont éga- 
lement été décrites dans le cadre d'infections par la varicelle, 
l'herpès simplex et la rubéole. 


Microcéphalie 


La microcéphalie est définie par l'existence d'un périmètre 
céphalique inférieur à -3 DS, c'est-à-dire très inférieur au 
1° percentile (voir chapitre 8, Microcéphalie). Sa gravité 
vient des cas où elle révèle un défaut de croissance cérébrale 
avec élargissement des espaces sous-arachnoïdiens. Le plus 
souvent s'y associent des anomalies de la giration. Elle doit 
faire rechercher une foetopathie a CMV (voir fig. 13.34j). 
Elle peut également être observée lors d'une infection 
rubéolique (rare), à herpès simplex ou à virus Zika. 


Hydranencéphalie 


L'hydranencéphalie est de diagnostic rare et aisé (voir cha- 
pitre 8, Hydranencéphalie et fig. 8.32). Résultat d'une nécrose 
précoce et étendue de la substance cérébrale sus-tentorielle, 
elle se présente sous la forme d'une vaste plage liquidienne 
entourée d'un liseré cortical périphérique. Alors que son ori- 
gine vasculaire est généralement admise, elle a pu être mise en 
rapport avec une infection à herpès simplex, et plus rarement 
avec une infection à CMV ou une toxoplasmose. Dans ces 
cas, on peut supposer qu'un mécanisme vasculaire d'origine 
infectieuse touche les gros vaisseaux à destinée encéphalique. 


Signes extracérébraux 

Hyperéchogénicité intra-abdominale 

Les calcifications intra-abdominales peuvent être de siège 
intestinal, hépatique, péritonéal, surrénalien ou splénique. Il 
s'agit d'images arrondies, hyperéchogènes dont la topogra- 
phie n'est pas toujours facile à préciser. 

Quand elles sont hépatiques, elles semblent intrapa- 
renchymateuses (fig. 17.6 et voir fig. 17.10e et f et 13.37). 
Comme nous l'avons vu plus haut avec les hyperéchogéni- 
cités intracérébrales d'origine infectieuse, elles ne présentent 
pas toujours de cône d'ombre postérieur. Elles doivent faire 
rechercher l'existence d'une infection fœtale, essentielle- 
ment à toxoplasme ou a CMV, surtout si elles sont multiples. 

Elles doivent être distinguées d'une part des calcifications 
limitées à la surface du péritoine (autour du foie, fig. 17.10d 
et 13.36e), qui évoquent plutôt l'existence d'une péritonite 
méconiale, d'autre part des hyperéchogénicités intestinales, 
masses hyperéchogènes mal limitées qui traduisent plutôt 
l'existence d'anomalies du transit digestif tel un iléus méco- 
nial (voir chapitre 13, Images hyperéchogènes abdominales). 
Cependant, cette différence n'est pas toujours utile, car les 
calcifications péritonéales et hyperéchogénicités intestinales 
peuvent être également associées à des infections foetales, en 
particulier le CMV (voir fig. 13.34k) et le parvovirus. 


Épanchement des séreuses et anasarque 


L'épanchement localisé ou généralisé des séreuses est un des 
modes de révélation possible des infections foetales. 

L'ascite (fig. 17.7 et voir fig. 17.10d et e, 17.11b et c et 
chapitre 13, Ascite et anasarque fœtoplacentaire), l'épan- 
chement péricardique (fig. 17.8 et voir fig. 17.11d et h et 
chapitre 12, Epanchement péricardique) et/ou pleural (voir 
chapitre 11, Epanchement pleural) peuvent s'associer entre 
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Fig. 17.5 Calcifications cérébrales. a. 33 SA. Coupe sagittale du pôle céphalique où on distingue de multiples calcifications (—) à prédominance 
basale. Infection fœtale à cytomégalovirus. b. Coupe paragittale antérieure du pôle céphalique. Présence d'une grosse calcification au-dessus 
d'une corne frontale ventriculaire. Infection à cytomégalovirus. CF : corne frontale; O : orbite. c. Ventriculomégalie (+) et calcifications céré- 
brales (=). Notez l'absence de cône d'ombre sous-jacent. Toxoplasmose. d, e. 28 SA. Calcifications (>) disséminées dans le parenchyme cérébral. 
Infection à cytomégalovirus. 


836 Echographie en pratique obstétricale 





Fig. 17.6 Calcifications hépatiques. Coupe transversale haute de 
l'abdomen foetal. Grosse calcification hépatique (—) laissant un cône 
d'ombre sous-jacent dans un contexte d'infection à cytomégalovirus. Il 
en existe une plus petite en périphérie du foie (—). F : foie; E : estomac. 





Fig. 17.7 Ascite modérée. Coupe transversale haute de l'abdo- 
men. Petite lame d'ascite (—) entre le foie (F) et la paroi. Infection a 
cytomégalovirus. 





Fig. 17.8 Épanchement péricardique. 27 SA. Sur cette coupe quatre 
cavités, on note un épanchement péricardique (—) prédominant en 
regard des cavités droites. Infection à parvovirus B19. 


eux et à un œdème sous-cutané diffus et faire porter le diag- 
nostic d'anasarque. Alors fréquemment, une augmentation 
de l'épaisseur placentaire et un oligoamnios s'y adjoignent. 
Dans les infections comme le CMV, la syphilis, la toxo- 
plasmose, la listériose, ces épanchements semblent le résultat 
d'une atteinte directe de la perméabilité capillaire par l'agent 
infectieux lui-même. En revanche, c'est l'anémie fœtale 
sévère qui est la cause des anasarques à parvovirus B19. 


Hépatosplénomégalie 
Une hépatomégalie (fig. 17.9) et une splénomégalie ont été 
rapportées avec toutes les infections de la série TORCH 
(toxoplasmose, rubéole, cytomégalovirus, herpès). Le foie et 
la rate ne sont pas aisés à mesurer de manière objective, même 
si des normes ont été établies (voir fig.7.26 et tableau 7.26). 
La déviation de la veine ombilicale vers la gauche, au 
niveau de sa portion intra-abdominale, peut être un signe 
indirect d'hépatomégalie ; la déviation de l'estomac vers la 
droite peut être un signe indirect de splénomégalie. 


Cardiomégalie 


Il s'agit de l'augmentation de la taille du cœur dans le thorax. 
Une quantification du rapport cardiothoracique est possible 
(normalement inférieur à 0,50 en mesure transversale stricte, 
voir fig. 12.11) et permet d'objectiver une impression visuelle 
souvent suffisante (fig. 17.11d). Elle doit faire évoquer prin- 
cipalement les infections à CMV et à parvovirus B19. 


Anomalie d'échogénicité, d'épaisseur, 
de contractibilité du myocarde 


Une diminution de la contractibilité des ventricules cardiaques 
(dont la paroi peut être anormalement échogène) est parfois 
observée dans certains cas d'anasarque foetoplacentaire à par- 
vovirus B19. Lors de cette infection, la mauvaise contractibilité 
myocardique est vraisemblablement liée à une atteinte directe 
des cellules myocardiques par le virus lui-même. 


Malformations 


D'authentiques malformations peuvent exister dans les 
infections rubéoliques ou varicelleuses. Elles sont détaillées 





Fig. 17.9 Hépatomégalie. 33 SA. Coupe sagittale de l'abdomen 
foetal. Il existe une hépatomégalie homogène. La hauteur (1) du 
foie (F) est mesurée à 54 mm, ce qui se situe au 95° percentile de la 
courbe. VB : vésicule biliaire; V : vessie. 
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ci-dessous. Il s'agit de malformations du cœur, des yeux ou 
des membres. 


Signes spécifiques attachés 
à chaque infection fœtale 


Cytomégalovirus 

Généralités 

Le cytomégalovirus (CMV) est un virus à acide désoxyri- 
bonucléique (ADN). Il appartient à la famille des Herpesvi- 
ridae. Il partage donc les caractéristiques virologiques des 
autres membres de cette famille et notamment la possibilité 
de récurrences (ou réactivations) consécutives au fait que 
le virus reste définitivement dans l'organisme après une 
primo-infection. 

L'infection à CMV est probablement l'infection anténa- 
tale la plus préoccupante si l'on considère à la fois la fré- 
quence et la gravité des formes sévères. 

L'atteinte fœtale est généralement le fait d'une primo- 
infection maternelle, mais des lésions ont pu également être 
visualisées lors des réinfections maternelles, spontanées ou 
à la faveur d'une immunosuppression temporaire ou défini- 
tive. Une séropositivité maternelle (IgG +) en début de gros- 
sesse ne permet donc pas de garantir l'absence d'infection 
fœtale à CMV. 

On estime la séroprévalence en France chez les femmes 
en âge de procréer autour de 50 %. 

Cliniquement, l'infection maternelle est le plus souvent 
asymptomatique, mais il existe un syndrome pseudo-grip- 
pal dans environ 10 % des cas. 

La contamination du fœtus par le CMV est relativement 
fréquente puisque 1 % des nouveau-nés sont porteurs du 
virus dans la salive ou les urines, du fait d'une infection 
maternelle en cours de grossesse. Ce chiffre correspond 
à la fois aux infections secondaires (réinfections par une 
autre souche virale, récurrences ou réactivations) et aux 
primo-infections. 

La transmission verticale est d'environ 30 % en cas de 
primo-infection. Elle est beaucoup plus faible en cas d'infec- 
tion secondaire. 

Dans la majorité des cas, cette contamination n'a aucune 
conséquence pathologique. Seuls 5 à 10 % des enfants infec- 
tés sont porteurs de signes et/ou de séquelles à la naïssance. 
Ainsi, la plupart des enfants infectés in utero seront asymp- 
tomatiques à la naissance. 

Le risque de formes néonatales symptomatiques est prin- 
cipalement lié aux primo-infections de début de grossesse 
(avant 20 SA). 

Parmi les formes symptomatiques, les atteintes foetales 
sont variables dans leur présentation et leur pronostic. Si 
la plupart sont auditives (hypoacousie uni- ou bilatérale de 
sévérité variable et potentiellement évolutive dans le temps, 
troubles vestibulaires), quelques-unes sont beaucoup plus 
sévères (forme septicémique multiviscérale néonatale, mala- 
die des inclusions cytomégaliques, atteintes cérébrales avec 
retard profond des acquisitions, voire mortalité néonatale). 

Bien qu'un dépistage sérique maternel systématique 
soit théoriquement possible, celui-ci n'est actuellement 
pas recommandé en France, essentiellement en raison de 
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l'absence de traitement efficace, mais également du fait des 
difficultés à établir un pronostic néonatal en cours de gros- 
sesse. La seule indication de dépistage actuellement recon- 
nue pendant la grossesse est la présence de signes maternels 
compatibles avec une infection à CMV. 

En pratique, un très grand nombre de dépistages «sau- 
vages» sont pourtant prescrits et avec des modalités 
variables. Cette pratique amène souvent les patientes à 
consulter en diagnostic anténatal en raison de la présence 
concomitante d'IgG et d'IgM. Cette situation conduit les 
prescripteurs à des difficultés d'ordre diagnostique pour les- 
quelles les centres de diagnostic prénatal sont sollicités de 
même que le centre de référence des infections a CMV. 

En l'absence de dépistage organisé, le dépistage des infec- 
tions graves a CMV repose donc en principe sur la surveil- 
lance échographique seule. 

En cas d'anomalie échographique, la réalisation d'une 
sérologie maternelle a pour principal intérêt d'éliminer la 
responsabilité du CMV en cas de négativité de la recherche 
d'IgG. En effet, si une sérologie IgG + IgM + est évocatrice 
d'infection récente, elle ne garantit pas ce diagnostic car des 
IgM peuvent être faussement positives en cours de gros- 
sesse (stimulation polyclonale, réaction croisée avec d'autres 
agents infectieux, ou IgM persistantes). L'absence d'IgM ne 
permet pas non plus d'éliminer une infection en cours de 
grossesse car lorsque des anomalies échographiques sont 
détectées, les IgM peuvent avoir déjà disparu. Quant aux 
infections secondaires, leur diagnostic sérologique est très 
difficile du fait de la variabilité des résultats observés. Ainsi, 
en cas de signes échographiques compatibles avec une infec- 
tion fœtale à CMV et présence d'IgG, seule la recherche d'une 
amplification du génome viral par polymerase chain reaction 
(PCR) dans le liquide amniotique apportera la réponse défi- 
nitive. Afin que la performance de cette PCR soit optimale, 
l'amniocentèse devra être effectuée après 20 SA et au moins 
6 semaines après la date présumée de la séroconversion (ce 
qui est souvent délicat à évaluer). 

En l'absence d'une politique de dépistage sérologique en 
cours de grossesse, on notera la place importante réservée 
à la «reprise» d'un sérum antérieur (sérologie toxoplas- 
mose, hormone chorionique gonadotrope ou HCG...) pour 
recherche d'une authentique séroconversion. 

On peut également souligner l'utilité de la mesure de 
l'avidité des IgG afin de dater une infection maternelle, 
notamment en cas de première sérologie de type IgG + 
IgM + en début de grossesse. Une avidité élevée est en faveur 
d'une infection ancienne, alors qu'une avidité faible est com- 
patible avec une primo-infection récente. 

En pratique, l'amniocentèse avec PCR CMV est licite 
lorsque des anomalies échographiques compatibles avec une 
infection à CMV sont observées. Lorsqu'il s'agit d'un diagnos- 
tic de séroconversion en raison d'un dépistage sérologique 
«sauvage », l'indication d'une amniocentèse est actuellement 
débattue. Le principal avantage d'une amniocentèse dans ce 
contexte sera de rassurer les 2/3 des femmes (transmission 
verticale de 30 %). Si la PCR est négative, la surveillance écho- 
graphique devra être prolongée principalement en raison des 
très rares transmissions virales tardives. Si la PCR est positive, 
l'évaluation échographique devra être attentive et répétée et, 
au besoin, couplée à une IRM cérébrale. La seule positivité 
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de la PCR dans le liquide amniotique ne saurait conduire a 
établir un pronostic défavorable. On gardera en mémoire le 
fait que la plupart des infections foetales a CMV sont sans 
traduction néonatale. Ceci est de nature a rassurer une grande 
partie des femmes concernées. 

Concernant les traitements actuellement a l'étude, les 
immunoglobulines sont d'efficacité controversée et variable 
selon les études, quant au valaciclovir, il semble avoir une 
certaine efficacité pour limiter l'étendue des lésions fœtales 
mais ce résultat mérite d'être vérifié car actuellement 
démontré dans une seule étude. 


Signes échographiques (fig. 17.10) 


Les signes échographiques d'infection à CMV sont souvent 
retardés par rapport à l'infection maternelle. Ils sont égale- 
ment évolutifs dans le temps. 
Ces signes peuvent être cérébraux ou extracérébraux. Ils 
peuvent s'associer entre eux, ce qui rend le diagnostic plus 
probable. 
Les signes extracérébraux possibles sont : 
= un épanchement isolé de séreuse ou anasarque 
foetoplacentaire ; 
= un oligoamnios ou hydramnios beaucoup plus rarement; 
= une placentomégalie hétérogène ou présentant de fines 
ponctuations ; 

= un RCIU; 

= une hépatomégalie avec calcifications hépatiques; 

= une splénomégalie; 

= une hyperéchogénicité rénale, traduisant une néphrite; 

= descalcifications viscérales (hépatiques, surrénaliennes...) ; 

= un intestin hyperéchogène. Il s'agit d'un signe classique 
d'infection à CMV. Avec la trisomie 21 et la mucovis- 
cidose, l'infection à CMV constitue la troisième cause 
d'intestin hyperéchogène. 

Les signes cérébraux font toute la gravité de l'infection à 
CMV. Il peut s'agir : 
= d'une microcéphalie traduisant l'hypotrophie du paren- 

chyme cérébral. Elle s'aggrave progressivement à partir 

du 2° trimestre jusqu'au 3° trimestre. En pratique, il s'agit 
d'un signe évoquant une atteinte déjà très avancée liée 
au virus. S'y associent d'autres signes cérébraux dans la 
grande majorité des cas; 

= d'une ventriculomégalie, souvent associée à un élargis- 
sement des espaces sous-arachnoïdiens. Là encore, elle 
traduit une atrophie cérébrale débutante. Elle est le plus 
souvent modérée et peu évolutive; 

= de calcifications. Celles-ci sont plus petites que dans 
l'infection a toxoplasme. Elles siègent le plus souvent 
dans les régions périventriculaires. Une forme classique 
de calcifications est celle qui concerne les vaisseaux 
thalamostriés, donnant un aspect dit «en candélabre ». 

Bien qu'évocatrice de l'infection par le CMV, il ne s'agit 

pas d'un signe pathognomonique et ce signe peut être 

observé chez les nouveau-nés prématurés en échographie 
transfontanellaire ; 

= d'images intracérébrales de « décollement sous-épendy- 
maire » attribuées à l'existence d'une germinolyse sous- 
épendymaire d'origine infectieuse ; 

= d'un halo périventriculaire. Il s'agit d'un aspect de «ruban» 
hyperéchogène entourant les parois ventriculaires. Ce halo 


évolue classiquement vers la formation d'une zone de cavi- 

tation de localisation occipitale; 
= beaucoup plus rarement, d'anomalies de la ligne médiane 

(dysgénésies calleuses), de la fosse cérébrale postérieure 

(hypoplasie vermienne, hypoplasie cérébelleuse), ou du 

cortex cérébral (lissencéphalie). Des processus clastiques 

de nature ischémo-hémorragiques ont également été 
décrits dans de rares cas. 

Il est généralement admis que le pronostic foetal est 
réservé lorsque des anomalies échographiques sont obser- 
vées et que l'infection à CMV est prouvée par la positivité 
de la recherche du génome viral dans le liquide amniotique. 

On peut néanmoins nuancer ce propos et considérer 
certaines anomalies échographiques comme bon pronostic 
possible (intestin hyperéchogène isolé, ventriculoméga- 
lie peu sévère et isolée, retard de croissance isolé...). Pour 
ce qui concerne les lésions extracérébrales isolées, elles ne 
sont pas toujours de mauvais pronostic et doivent amener 
à répéter les examens du pôle céphalique. Dans ces situa- 
tions de difficultés à établir un pronostic, la réalisation 
d'une ponction de sang foetal peut permettre d'apporter des 
informations supplémentaires (recherche de thrombopénie, 
d'augmentation de la 82-microglobuline, de virémie fœtale). 

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale 
fœtale peut constituer une aide précieuse, notamment parce 
qu'elle permet une meilleure évaluation du développement 
cortical et de la fosse cérébrale postérieure que l'échographie. 

Si la normalité de l'échographie ne permet pas de garantir 
la normalité de l'évolution clinique, elle demeure extrême- 
ment rassurante, surtout si une IRM cérébrale fœtale nor- 
male vient compléter l'étude morphologique. 

En revanche, en cas de lésions cérébrales étendues, 
sévères, multiples, le pronostic peut, avec assez de certitude, 
être qualifié de défavorable et une interruption médicale de 
grossesse est généralement acceptée si elle est demandée. 


Parvovirus B19 

Généralités 

Il s'agit d'une infection maternofætale par l'agent du méga- 
lérythème épidémique ou cinquième maladie. Le parvovi- 
rus B19 est un virus à ADN. 

L'infection des enfants et des jeunes adultes est très fré- 
quente, bénigne et le plus souvent paucisymptomatique 
(éruption des joues, éruption urticarienne des fesses et des 
cuisses, surtout visible après l'effort ou le bain). Plus de la 
moitié des adultes est protégée. 

Le dépistage n'est pas indiqué en cours de grossesse. 

Le parvovirus a un tropisme pour les progéniteurs éry- 
throides foetaux, ce qui explique que sa sémiologie échogra- 
phique soit principalement en lien avec une anémie fœtale. 

Deux circonstances amènent donc à observer des signes 
échographiques liés à une infection par le parvovirus : 
= le contage en cours de grossesse. Dans ce cas, le premier 

réflexe est de vérifier la sérologie maternelle. La séronéga- 

tivité de la femme l'expose à une potentielle primo-infec- 
tion. Celle-ci se traduira par l'apparition d'IgM et une 
virémie. Une surveillance sérologique a 2 semaines est 
donc indiquée et si une séroconversion est observée, une 
surveillance échographique hebdomadaire prolongée (au 
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Fig. 17.10 Infection à cytomégalovirus. a. 32 SA. Dilatation ventriculaire mesurée à 10,5 mm, bilatérale et symétrique. L'association de cette 
ventriculomégalie à une diminution très importante du périmètre céphalique (< 1° percentile) est caractéristique d'une infection à cytomégalovirus. 
b. 31 SA. Calcification (—) isolée dans la région thalamique. c. 32 SA. Réinfection sur terrain immunodéprimé. Voie vaginale, coupe sagittale 
oblique. Importante dilatation du ventricule latéral (VL). Image de bulle (+) dans la corne occipitale correspondant à un kyste sous-épendymaire 
(germinolyse). Grosses calcifications (=>) au niveau du thalamus et calcifications linéaires (=) typiques au niveau cortical. d. 34 SA. Ascite fœtale (+) 
et calcification de 6 mm de diamètre, intra-abdominale (—) a distance du foie (F) et de la rate (R) ce qui évoque une localisation digestive. e. 31 SA. 
Ascite fœtale (+) et calcification intrahépatique (=) avec un cône d'ombre sous-jacent. f. 22 SA. Calcifications intrahépatiques diffuses, en «plein 
parenchyme ». Une partie d'entre elles est de type linéaire. 
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moins 8 semaines) doit étre mise en place a la recherche 

d'une anémie fœtale ; 
= la découverte fortuite d'un épanchement de séreuse et/ 

ou d'une anasarque lors d'une échographie de dépistage 
(le plus souvent au 2° trimestre de grossesse). L'attitude a 
adopter est donc celle recommandée dans le chapitre 13, 
Ascite et anasarque foetoplacentaire. On notera qu'il 
existe plusieurs façons d'aborder la prise en charge de 
l'anasarque fœtale. Si la recherche de la cause de celle-ci 
est essentielle, il est plus logique de raisonner en termes 
de prise en charge urgente ou non urgente. Parmi l'en- 
semble des nombreuses causes d'anasarque, l'imputabi- 
lité d'une anémie fœtale (quelle qu'en soit sa cause) doit 
être considérée comme une urgence. Devant un tableau 
d'anasarque, la réalisation d'une vélocimétrie Doppler au 
niveau de l'artère cérébrale moyenne permet un diagnos- 
tic rapide de l'anémie. En cas d'anémie fœtale suspectée 
(pic de vélocité élevé à l'artère cérébrale moyenne), la 
réalisation d'une transfusion in utero est nécessaire pour 
aider le foetus à « passer le cap » et éviter la survenue d'un 
décès in utero. Ensuite, la surveillance du pic de vélocité 
à l'artère cérébrale moyenne cherche à repérer quelques 
cas, peu nombreux, pour lesquels une deuxième trans- 
fusion est nécessaire. Parfois, le pic de vélocité à l'artère 
cérébrale moyenne apparaît normal au moment du diag- 
nostic, ce qui indique que l'anémie fœtale — à l'origine de 
l'anasarque -— est d'emblée en cours de correction sponta- 
née et permet d'éviter la transfusion in utero. 

Après contage d'une femme enceinte séronégative avant 
20 SA, le risque d'anasarque fœtale est faible (estimé à 4 % 
si la femme a réellement présenté une séroconversion). En 
l'absence d'anasarque foetoplacentaire, le pronostic de l'in- 
fection à parvovirus B19 est excellent. Dans la mesure où le 
délai moyen entre séroconversion à parvovirus B19 et ané- 
mie fœtale n'est pas connu, le suivi des mères séronégatives 
qui ont eu un contage à parvovirus B19 repose actuelle- 
ment sur la réalisation d'un contrôle échographique rapide 
et hebdomadaire de l'absence d'ascite fœtale jusqu à 28 SA 
(il n'y a plus d'anasarque après cette limite). On y adjoin- 
dra une mesure hebdomadaire du pic de vélocité à l'artère 
cérébrale moyenne, à la recherche d'une anémie fœtale qui 
pourrait théoriquement précéder l'anasarque. 


Signes échographiques (fig. 17.11) 


Les signes échographiques ne sont pas spécifiques. Les 

signes habituellement observés sont : 

= une anasarque foetoplacentaire. Il s'agit de la traduction 
échographique classique de l'infection a parvovirus. Un 
cedeme sous-cutané est alors associé a un épanchement 
des séreuses, un hydramnios (mais pas systématique- 
ment) et une placentomégalie. L'ascite est souvent la 
principale atteinte séreuse observée. Cette anasarque est 
liée à une anémie fœtale le plus souvent sévère; 

= une atteinte cardiaque directement liée au virus. Elle se 
traduit par une cardiomégalie, une hypertrophie des parois 
du cœur, une hypocontractibilité myocardique. Il s'agit 
de la traduction échographique d'une myocardite virale. 
Cette atteinte aggrave le pronostic et contribue également à 
l'état d'anasarque dans lequel se trouve le fœtus; 

= des lésions cérébrales. Elles ont également été observées 
lors d'infections fœtales à parvovirus B19. Elles ne sont 


pas directement liées au virus mais sont consécutives a 
une anémie profonde induite par ce dernier. Les signes 
échographiques sont alors de type ischémo-hémor- 
ragiques. Dans tous les cas où une anémie sévère a été 
mise en évidence (hémoglobine inférieure à 5 g/L), nous 
conseillons la réalisation d'une surveillance échogra- 
phique et IRM du cerveau foetal au 3° trimestre (de rares 
cas de ventriculomégalie et de polymicrogyrie secondaire 
ou encore de lésions cérébelleuses ont été décrits). 


Toxoplasmose 

Généralités 

La toxoplasmose est une infection parasitaire due à Toxo- 
plasma gondii. 

La Haute Autorité de santé (HAS) a recommandé d'évaluer 
le statut sérologique des femmes vis-a-vis de la toxoplasmose 
lors de la consultation antéconceptionnelle. Le dépistage séro- 
logique de la toxoplasmose est obligatoire en France. Ainsi au 
1* trimestre de la grossesse, une sérologie fondée sur la détec- 
tion des IgG et des IgM doit être proposée à toutes les femmes 
en l'absence de preuve d'une immunité acquise. En cas de posi- 
tivité des IgG, aucune surveillance sérologique n'est nécessaire. 
Dans le cas contraire, une surveillance sérologique mensuelle 
est indispensable. Des conseils d'hygiène à visée de prévention 
primaire doivent également être donnés à la femme. 

Une séroconversion sera diagnostiquée si la femme passe 
d'un statut IgG négatives à IgG positives. La seule présence 
d'IgM ne suffit pas à parler de séroconversion. En cas de 
doute sur la date de la séroconversion, le test d'avidité des 
IgG peut aider à préciser le caractère récent ou non de 
l'infection. En cas de première sérologie d'interprétation 
difficile (IgM + IgG +), la reprise d'un sérum antérieur ainsi 
que le contrôle de l'évolution du taux d'IgG après 3 semaines 
peuvent être d'une aide précieuse. 

Le taux de séropositivité maternelle en début de grossesse 
était de 31,3 % en 2016. Le taux de transmission verticale 
varie avec le terme de la grossesse. Elle est en moyenne de 
30 %, mais passe d'un taux très faible en début de grossesse à 
un taux très élevé à l'approche de la fin de grossesse (de 1 % 
en période post-conceptionnelle à 90 % en toute fin de gros- 
sesse). À la différence de la transmission verticale, les lésions 
foetales sont beaucoup plus fréquentes en début de grossesse. 

En cas de séroconversion, un traitement parasitostatique 
doit être instauré (spiramycine) et un diagnostic prénatal par 
PCR dans le liquide amniotique doit être proposé au moins 
4 semaines après la date présumée de la séroconversion et 
au-delà de 18 SA. En cas de positivité de la PCR, une surveil- 
lance échographique doit être instaurée, au besoin complétée 
par la réalisation d'une IRM cérébrale fœtale. On changera 
également le traitement en le remplaçant par une associa- 
tion parasiticide (sulfadiazine et pyriméthamine). En cas de 
négativité de la PCR, le traitement par spiramycine sera pour- 
suivi jusqu à l'accouchement et la surveillance échographique 
devra également être poursuivie en raison des rares transmis- 
sions tardives et également de la sensibilité imparfaite de la 
PCR dans le liquide amniotique. 

En cas de positivité de la PCR dans le liquide amniotique, 
la surveillance est déterminante car le pronostic en dépend. En 
effet, s'il a été généralement accepté jusqu'ici que l'existence de 
lésions intracérébrales visibles en échographie pouvait faire 
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Fig. 17.11 Infection a parvovirus B19. a. 22 SA. Placenta épais (7,4 cm) dans le cadre d'une anasarque foetoplacentaire a parvovirus B19. En pre- 
mière approximation, retenir que le placenta est épais lorsqu'il dépasse 4 cm au 2° trimestre, 6 cm au 3° trimestre. b. 24 SA. Association très évocatrice 
d'une infection fœtale qui s'est révélée être une infection a parvovirus B19 : gros placenta (1) + absence d'hydramnios (2) + ascite (3) + intestin 
échogène (4). c. 24 SA. Lame d'ascite (1) et intestin hyperéchogène (2). d. 25 SA. Cardiomégalie et épanchement péricardique. Dans un tiers des cas 
environ, la cardiomégalie s'accompagne d'une hypokinésie cardiaque. e. 25 SA. Oligoamnios, intestin hyperéchogène : l'échogénicité intestinale est 
voisine de celle de l'aile iliaque (>) 
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Fig. 17.11 Suite. f à i. 28 SA. En f, placenta (P) épais (70 mm). En g, ascite d'importance moyenne (+). Noter qu'il n'y a pas d'œdème sous-cutané 
et que le foie (F) et la rate (S) ne paraissent pas hypertrophiés sur ce plan de coupe transversale. En h, cardiomégalie avec petit épanchement péricar- 
dique (œ). Noter qu'il n'y a pas d'épanchement pleural. En i, vitesse maximale au niveau de l'artère cérébrale moyenne nettement supérieure 


à 1,5 MoM traduisant une anémie sévère. 


considérer le pronostic comme défavorable, on sait désormais 
que ceci doit être largement nuancé lorsque les lésions se résu- 
ment à quelques «calcifications » intracérébrales. Dans ces 
formes limitées, les résultats des différentes séries disponibles 
montrent que le pronostic est plus lié au degré de l'atteinte 
oculaire qu'au risque d'un retard mental, même si une épilep- 
sie séquellaire peut être redoutée dans quelques cas. 


(fig. 17.12) 


Les signes anténataux de toxoplasmose congénitale sont 

d'autant plus fréquents que l'infection fœtale est survenue 

précocement au cours de la grossesse. Ils ne sont néanmoins 

retrouvés que dans 3 % des cas. Il peut s'agir d'un(e) : 
atteinte cérébrale marquée principalement par une ven- 
triculomégalie et des calcifications : 

- la ventriculomégalie est bilatérale et symétrique 
modérée à sévère, le plus souvent évolutive. Deux 
mécanismes physiopathologiques sont en cause : une 
obstruction de l'aqueduc de Sylvius et/ou des abcès 
périventriculaires ; 

— les «calcifications» cérébrales correspondent à des 
zones hyperéchogènes intracérébrales arrondies, bien 
limitées et diffuses. Il serait plus convenable de les dénom- 
mer «densités intracérébrales » que «calcifications ». Elles 
correspondent à des abcès cicatrisés. La topographie de 


ces densités n'est pas univoque et elles peuvent siéger 
n'importe où dans le parenchyme cérébral, qu'il s'agisse 
des régions périventriculaires ou sous-corticales; 
hépatomégalie avec des calcifications intrahépatiques ; 
épanchement des séreuses (le plus souvent une ascite), 
voire anasarque foetoplacentaire ; 
placentomégalie ; 
RCIU : cette une éventualité est plus rare. 
Les lésions oculaires (choriorétinite) classiques de cette 
infection ne sont pas identifiables échographiquement. 


Varicelle 


La varicelle est une infection virale liée à un virus à ADN 
de la famille des Herpesviridae dont il partage les caractéris- 
tiques (persistance du virus dans l'organisme, réactivations). 
Les récurrences à varicella zoster virus (VZV) correspondent 
aux poussées de zona. 

Compte tenu de la fréquence élevée de la varicelle chez 
les enfants en bas age, la situation de contage varicelleux est 
assez banale pendant la grossesse. 

Il n'y a pas de vaccination systématique en France mais 
une large majorité (95 %) des femmes enceintes est naturelle- 
ment immunisée et cette immunité est heureusement solide. 
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Fig. 17.12 Toxoplasmose. a. 31 SA. Lésions cérébrales. Plusieurs zones hyperéchogènes intracérébrales arrondies (—), bien limitées et dispersées. 
b. 30 SA. Lésions cérébrales. Foyers hyperéchogènes arrondis (—) et disséminés de plus de 3 mm de diamètre, sans cône d'ombre, nettement 
visibles dans la substance blanche qui jouxte les ventricules latéraux. c. 31 SA. Lésions cérébrales. Deux gros foyers échogènes (—) assez typiques au 
niveau occipital. Ventriculomégalie modérée (+). d, e. 33 SA. Lésions cérébrales. Coupes parasagittale en d et transversale en e. Ventriculomégalie 
bilatérale (+) et présence dans le parenchyme cérébral de nodules disséminés (—). f. 29 SA. Lésions cérébrales. Coupe coronale médiane par voie 
vaginale. Deux foyers de nécrose (—) arrondis, hyperéchogènes, de 3 mm de grand axe, sans cône d'ombre postérieur. g. Même foetus qu'en f, 
coupe coronale postérieure, voie vaginale. Foyer de nécrose (—) en plein parenchyme occipital, situé au niveau du cortex. h. Même foetus qu'en f 
et g, coupe longitudinale, voie vaginale. Foyer de nécrose (—) en plein parenchyme occipital. Noter l'aspect moins «arrondi » du foyer de nécrose 


sur ce cliché. 


Le principal risque de la varicelle chez la femme enceinte 
est la pneumopathie maternelle. Il convient donc de pré- 
venir la femme enceinte qui fait une varicelle qu'elle doit 
consulter en urgence en cas de signes respiratoires. On 
notera que cette consultation doit avoir lieu en dehors de la 
maternité, aux urgences générales ou en médecine générale. 
Les femmes enceintes atteintes de varicelle ne doivent pas 
consulter en maternité durant toute la phase de contagion. 


Le risque foetal n'existe que pour les femmes initialement 
séronégatives. Le risque de transmission verticale du VZV 
est extrêmement faible. Il est globalement inférieur à 1 %. Ce 
risque est réel avant 20 SA. Au-delà, le risque est celui d'une 
varicelle maternelle au voisinage de l'accouchement. La tra- 
duction échographique d'une varicelle congénitale n'est donc 
possible qu'avant 20 SA. A partir de 20 SA, le risque de foeto- 
pathie devient pratiquement nul et on peut rassurer les femmes 
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enceintes de ce point de vue (sauf varicelle néonatale en cas de 
varicelle maternelle dans la semaine précédant l'accouchement). 

Les signes d'infection fœtale à VZV varient suivant le 
terme de survenue de la varicelle maternelle. Au 1° trimestre 
de la grossesse, lorsque la transmission maternofcetale a lieu, 
les lésions foetales sont sévères. Entre 13 et 20 SA, les lésions 
sont beaucoup plus difficiles à dépister en échographie car 
elles suivent les trajets nerveux que le virus de la varicelle 
affectionne particulièrement (dermatomes, neurotomes) : 
lésions cutanées, atrophies musculaires localisées, pieds bots, 
hypotrophie d'un membre, atteintes neurologiques focalisées 
(œil, cervelet). 


Signes échographiques 
Ils sont fonction de la date de transmission maternofcetale. 

Si la varicelle est contractée par la mère au 1° trimestre, 
les lésions foetales sont rares (0,5 %) mais elles peuvent être 
graves : 
= retard de croissance sévère; 
= hydramnios; 
= anasarque foetoplacentaire ; 
= hydranencéphalie; 
= calcifications hépatiques, spléniques ou myocardiques. 

Si la varicelle est contractée entre 13 et 20 SA, le reten- 
tissement foetal peut se traduire par des infections locali- 
sées secondaires a une atteinte virale d'un ou de plusieurs 
dermatomes. 

Les lésions cutanées, quasi constantes (cicatrices, atro- 
phies, défects...) ne sont pas visibles par échographie. Néan- 
moins, la présence d'un halo péricrânien peut en suggérer 
l'existence. 

L'échographie peut en revanche retrouver : 
= des atteintes musculosquelettiques (hypoplasie d'un 

segment de membre, contracture, immobilisme, malpo- 

sition des extrémités) ; 

= des atteintes neurologiques (microcéphalie, ventriculo- 
mégalie, hyperéchogénicité parenchymateuse) ; 

= des atteintes oculaires (microphtalmie, cataracte) ; 

= des occlusions digestives; 

= des pathologies rénales à type d'hydronéphrose ou de 
reflux 

Le diagnostic échographique des lésions varicelleuses 
reste difficile. Deux attitudes sont possibles en cas de vari- 
celle maternelle avant 20 SA. On peut en effet proposer la 
réalisation d'une amniocentèse même en l'absence de signes 
échographiques, ce qui aura pour effet de rassurer la majo- 
rité des femmes en cas de négativité de la PCR et de renfor- 
cer la recherche échographique de signes foetaux en cas de 
positivité (avec le risque de l'amniocentèse et d'inquiétude 
excessive de la patiente dans ce cas). Cependant, la positivité 
de la PCR ne suffit pas à prodiguer un conseil défavorable 
à la patiente. Une autre solution est de ne pas prendre le 
risque de l'amniocentèse et de réaliser la même surveillance 
échographique attentive d'anomalies du galbe des membres, 
d'anomalies oculaires et d'anomalies cérébrales (en infor- 
mant clairement la femme que l'échographie peut être prise 
en défaut). Cette surveillance doit être répétée tout au long 
de la grossesse et une IRM cérébrale peut également être 
effectuée. 


Rubéole 

Généralités 

La rubéole est une infection virale de l'enfance dans la majo- 
rité des cas. La transmission virale a lieu par voie respiratoire. 
Grâce à la protection vaccinale instaurée dans les années 1980 
et toujours d'actualité, la fréquence de la rubéole congénitale a 
chuté de manière très importante dans notre pays. Le nombre 
des cas est maintenant très inférieur à dix par an. Une sur- 
veillance nationale a été mise en place avec le réseau RENA- 
RUB. En France, le taux d'incidence de rubéole congénitale 
malformative a été nul en 2006, 2007 puis 2008. Mais c'est une 
victoire fragile car la persistance d'une dizaine d'infections 
maternelles par an témoigne d'une circulation résiduelle du 
virus. Des cas de rubéole congénitale malformative sont réap- 
parus en 2009 et 2011. Une partie de ces rubéoles gravidiques 
se produisent chez des femmes ayant précédemment accou- 
ché dans notre pays et ayant donc échappé au protocole de 
prévention. Celui-ci doit donc être rappelé : vacciner en post- 
abortum ou post-partum toute patiente séronégative pour la 
rubéole. 

On estime à environ 5 % la proportion de femmes récep- 
tives au virus en début de grossesse. La détermination du 
statut sérologique des femmes enceintes en début de gros- 
sesse est obligatoire à l'exclusion des cas où deux vaccina- 
tions contre la rubéole ont été antérieurement réalisées et 
sont documentées. Elle est fondée sur le dosage des IgG 
spécifiques uniquement en l'absence d'éruption suspecte en 
début de grossesse. En cas de positivité, aucun contrôle n'est 
nécessaire. Chez les femmes enceintes séronégatives, une 
nouvelle sérologie rubéolique devra être proposée à 20 SA, 
à la recherche d'une éventuelle séroconversion. 

En préconceptionnel, il est par ailleurs recommandé 
d'étudier le statut sérologique de la femme (de même que 
pour la toxoplasmose). En l'absence d'immunité vis-à-vis de 
la rubéole, une vaccination par un vaccin trivalent rougeole- 
oreillons-rubéole devra être proposée. Il est alors nécessaire 
de s'assurer de l'absence d'une grossesse débutante et d'évi- 
ter toute grossesse dans les 2 mois suivant la vaccination. 

L'interprétation des sérologies est parfois délicate en rai- 
son d'un taux d'anticorps proche du seuil de positivité de 
la technique employée. Ainsi, la réalisation de deux sérolo- 
gies (en début de grossesse puis vers 20 SA) peut conduire 
à tort à un diagnostic de séroconversion si les prélèvements 
ont été effectués avec deux techniques différentes. La HAS 
recommande donc qu'en cas de difficultés d'interprétation 
des sérologies et de datation d'une éventuelle séroconver- 
sion rubéolique, les sérums soient envoyés à un laboratoire 
spécialisé (centre national de référence). 

Ainsi, bien qu'il s'agisse d'une éventualité très rare, il faut 
garder à l'esprit que la découverte fortuite d'une rubéole 
congénitale est encore possible. 


Signes échographiques 

Peu de publications sont disponibles concernant la sémio- 
logie échographique de l'infection fœtale par le virus de la 
rubéole. En effet, l'introduction de la vaccination est conco- 
mitante de l'essor de l'échographie, de ce fait peu de cas 
sont diagnostiqués à partir de la découverte échographique 
d'anomalies foetales. 
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Concernant les signes foetaux, le paramètre principal 
est la date de survenue de l'infection maternelle. En effet, 
on considère que seules les infections du 1‘ trimestre de 
la grossesse peuvent entraîner des signes échographiques 
théoriquement repérables. 

Les fœtus atteints de rubéole congénitale peuvent avoir : 
= une atteinte oculaire (cataracte, microphtalmie) ; 
= une atteinte cérébrale (microcéphalie, calcifications 

intracrâniennes) ; 
= une atteinte cardiaque (sténose pulmonaire, coarctation 

de l'aorte). 

Il s'agit de la classique triade de Gregg, a laquelle on peut 
ajouter une hépatosplénomégalie ou un retard de croissance 
harmonieux sévere. 


Syphilis 

Généralités 

L'infection syphilitique est liée à une bactérie appelée Trepo- 
nema pallidum. 

Elle avait presque disparu en France, mais sa fréquence, 
bien que faible est en sensible augmentation depuis les 
années 2000. 

On rappelle le caractère obligatoire du dépistage au 1° tri- 
mestre et conseillé dans la population à risque à 28 SA. Elle est 
fondée sur la réalisation du Treponema pallidum hemagglutina- 
tions assay-venereal disease research laboratory (TPHA-VDRL). 

La syphilis congénitale est la conséquence du passage 
transplacentaire de Treponema pallidum, passage qui 
devient possible pendant les deux derniers trimestres de la 
grossesse. Le risque de contamination fœtale est d'autant 
plus important que la syphilis maternelle est récente et que 
l'on approche de l'accouchement. 

On distingue : 
= la syphilis congénitale précoce qui se diagnostique de 

la naissance à l'âge de 2 ans. Elle correspond à la forme 

congénitale de la syphilis secondaire. Elle associe des 
signes cutanéomuqueux, osseux, méningés et des 
atteintes viscérales ; 

= la syphilis congénitale tardive qui se diagnostique après 
l'âge de 2 ans. Elle correspond à la forme congénitale de 
la syphilis tertiaire. Les lésions oculaires sont fréquentes. 

Les formes méningées également. D'autres manifesta- 

tions sont également possibles (oreille, peau...) ; 
= la syphilis fœtale est présente dès la naissance. C'est une 

forme disséminée, septicémique. Son évolution est le plus 
souvent défavorable avec un taux de mortalité très élevé. 

Les signes sont une hépatosplénomégalie, une ostéo- 

chondrite, une hydrocéphalie, une pneumonie intersti- 

tielle, une pancytopénie. 


Signes échographiques 

Les signes échographiques d'infection syphilitique fœtale 

sont : 

= une hépatosplénomégalie qui est le signe le plus fré- 
quemment retrouvé ; 

= une augmentation de l'épaisseur du placenta; 

= des épanchements des séreuses isolés (ascite principale- 
ment) ou une anasarque foetoplacentaire avec hydramnios; 

= une élévation du pic de vélocimétrie dans l'artère céré- 
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brale moyenne; 
= de façon exceptionnelle, une occlusion et hyperéchogénicité 
intestinale, des anomalies des os longs (courts, incurvés). 
Ces signes peuvent régresser sous traitement antibiotique 
adapté. 


Herpès simplex 
Généralités 
L'infection herpétique est liée au virus herpès simplex 
(Herpes simplex virus ou HSV). Cette infection est généra- 
lement néonatale, liée au passage du fœtus dans une filière 
génitale siège d'une excrétion d'HSV. 

Elle est très rarement évoquée en anténatal devant des 
anomalies fœtales identifiées par échographie. Une transmis- 
sion in utero a pourtant été documentée par certains auteurs. 


Signes échographiques 

Les publications faisant état d'une transmission in utero 

d'HSV sont très rares. Les signes décrits sont : 

= une atteinte neurologique (hydranencéphalie, ventriculomé- 
galie, agénésie du corps calleux, microcéphalie, calcifications 
intracraniennes, porencéphalie, hypoplasie cérebelleuse) ; 

= une atteinte oculaire (microphtalmie, cataracte) ; 

= un retard de croissance; 

= une hépatosplénomégalie ; 

= des calcifications myocardiques ; 

= un épanchement péricardique ou pleural; 

= une diminution de la mobilité fœtale; 

= une atteinte cutanée (surface cutanée irrégulière). Les 
auteurs ont interprété ce signe comme la traduction écho- 
graphique d'une desquamation ayant pour corollaire une 
déglutition fœtale de particules de peau responsable d'un 
aspect trop bien visible de l'œsophage à l'échographie; 

= un cas exceptionnel d'anasarque a également été observé. 


Virus Zika 

Généralités 

Le virus Zika qui appartient à la famille des Flaviviridae est 
transmis par une piqûre de moustique du genre Aedes. Il a 
été identifié pour la première fois chez un singe de la forêt 
Zika en Ouganda et a provoqué quatre grandes épidémies : 
en Micronésie sur l'île de Yap en 2007, en Polynésie fran- 
çaise en octobre 2013, en Nouvelle-Calédonie en janvier 
2014 et en Amérique du sud, Amérique centrale, Antilles 
et Caraïbes depuis mai 2015. Ce virus ne provoque pas de 
symptômes dans la majorité des cas, éventuellement un syn- 
drome pseudo-grippal ou une éruption cutanée diffuse. Les 
complications chez l'enfant et l'adulte sont rares. 

Le bilan biologique comporte une recherche des anti- 
corps anti-Zika de type IgM et IgG avec, en cas de positivité 
des IgG, un test de séroneutralisation. 

Il n'y a pas de traitement spécifique ni de vaccin. Le traite- 
ment est uniquement symptomatique. 

Le risque majeur de la maladie est lié à : 
= la capacité du virus Zika à infecter les tissus nerveux et 

provoquer des troubles neurologiques majeurs et irréver- 

sibles chez le fœtus lorsque la mère est infectée en cours 
de grossesse ; 
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= sa persistance dans le sperme induisant la possibilité 
pour une femme d'être infectée en cours de grossesse ou 
lorsque le couple a un projet de grossesse. 


Signes échographiques 

Chez les patientes à risque, il est conseillé une surveillance 

échographique à 12 SA, 22-24 SA, 26-28 SA et 32 SA à la 

recherche : 

= de signes neurologiques qui n'ont rien de spécifique, 
mais l'association des trois premiers dans un contexte 
possible d'infection par le virus Zika est très évocatrice : 

— microcéphalie, 

- ventriculomégalie quelquefois asymétrique, avec 
hyperéchogénicité périventriculaire et kystes de ger- 
minolyse, parfois hémorragie intraventriculaire, 

— calcifications ponctiformes ou en plaque, de localisa- 
tion corticale, parenchymateuse ou périventriculaire, 

— petit cervelet, 

— hypotrophie du pont, 

— dysgénésie du corps calleux, 

— lésions destructrices (porencéphalie), 

— retard de giration; 

= de signes oculaires : microphtalmie, cataracte; 
= d'un hydramnios par troubles de la déglutition ; 
= d'un immobilisme fœtal. 
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La grossesse gémellaire n'est peut-étre pas une grossesse 
pathologique, mais ce n'est pas non plus une grossesse nor- 
male! C'est avant tout une grossesse a haut risque et elle est 
responsable, a elle seule, d'une part importante de la morta- 
lité et de la morbidité périnatales : 


la mortalité périnatale des grossesses gémellaires est six a 
sept fois plus élevée que celle des grossesses uniques; 

la morbidité gravidique est également nettement accrue 
par une fréquence plus élevée d'un certain nombre de 
complications : avortement et surtout accouchement 
prématuré, hypertension artérielle, retard de croissance 
intra-utérin (RCIU), mort in utero et, plus spécifique- 
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ment pour les monozygotes, syndrome transfuseur- 

transfusé et RCIU sélectif; 
= l'accouchement gémellaire est également un accouche- 

ment a haut risque maternel (hémorragie de la délivrance, 
placenta prævia) et foetal (présentation dystocique, proci- 
dence du cordon). 

Ces risques justifient une prise en charge spécifique, 
souvent spécialisée, qui est indispensable pour optimiser 
le pronostic maternofcetal. Cette spécificité existe dès le 
1“ trimestre avec le diagnostic précoce de gémellité et la 
datation précise (voir chapitre 4, encadré Deux cas parti- 
culiers de détermination du début de grossesse). En fin de 
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grossesse, on admet généralement que la grossesse gémel- 
laire présente une avance de maturité d'environ 2 semaines 
(pour la maturité pulmonaire, mais aussi le risque de mort 
in utero). Cela conduit à considérer que le terme est atteint 
vers 39 semaines d'aménorrhée (SA) et à mettre en œuvre 
une surveillance de post-maturité au-delà de cette date. 

Le pronostic dépend ensuite du type anatomique de 
gémellité, les formes monochoriales présentant le risque 
le plus élevé de complications. Ce diagnostic du type de 
gémellité doit impérativement se faire précocement, dès la 
première échographie, car il devient souvent très difficile 
ultérieurement. 

Enfin, la surveillance prénatale et la conduite obstétricale 
sont évidemment essentielles. Elles nécessitent un travail en 
réseau et parfois le recours à des « hyperspécialistes » dans 
le domaine de la grande prématurité ou dans la prise en 
charge de formes complexes (on pense par exemple au fœtus 
acardiaque, au syndrome transfuseur-transfusé, à la mort in 
utero d'un des jumeaux). Des recommandations de pratique 
clinique ont été établies en 2009 par le Collège national des 
gynécologues et obstétriciens français (CNGOF) justifiant, 
en particulier, la réalisation jusqu à l'accouchement d'un 
suivi échographique mensuel des grossesses gémellaires 
dichoriales et d'un contrôle bimensuel pour les grossesses 
monochoriales. 

«L'échographie constitue la seule méthode sûre et fiable 
de procéder au diagnostic et à l'évaluation de la grossesse 
gémellaire », selon la directive clinique de la Société des 
obstétriciens et gynécologues du Canada (SOGC). À tous 
les stades de la grossesse, l'échographie joue un rôle crucial 
dans la prise en charge, depuis le diagnostic initial jusqu'à 
l'accouchement du deuxième jumeau, venant souvent pallier 
les insuffisances et les limites de la surveillance clinique. La 
clinique est «clairement aveugle» et l'échographie pourrait, 
pour l'essentiel, tenir lieu de consultation prénatale pour 
surveiller presque tous les paramètres depuis le volume 
amniotique jusqu à l'état du col, depuis la vitalité fœtale 
jusqu'au moral des futurs parents. 


Remarques 


1. Ne pas parler trop vite avant de commenter et d'expliquer! 
Pour l'échographiste peu habitué à l'examen d'une grossesse 
gémellaire, il faut bien réfléchir à chaque fois au mécanisme 
de la gémellité, consulter ou reconstruire mentalement la 
figure 18.1, pour répondre à la simple question « vrais ou faux 
jumeaux » sans proférer trop de bêtises. 

2. Il est également essentiel de bien connaître l'anatomie et 
la physiologie des annexes foetales (placenta, membranes, 
cordons, vascularisation placentaire) pour comprendre les 
risques et les complications. 

3. La grossesse gémellaire est une grossesse difficile, fatigante et 
souvent angoissante pour la mère. Si la surveillance doit être 
attentive, elle ne doit pas être iatrogène et surtout elle doit être 
rassurante : l'échographie peut avoir ici le meilleur rôle (quand 
tout va bien) ou devenir un élément d'inquiétude (quand appa- 
raît une complication). En outre, il est paradoxal de prescrire 
le repos, de déconseiller la voiture, mais de faire déplacer les 
femmes deux ou trois fois par semaine pour des examens — 
échographies, en particulier — soi-disant indispensables, d'inter- 
dire les rapports sexuels mais de multiplier les échos vaginales, 


de conseiller le décubitus latéral mais de bloquer nos clientes 
sur le dos, le ventre comprimé par des capteurs ou des sondes, 
pour des heures de monitorage d'une utilité incertaine! Et ceci 
est également vrai pour certaines échographies prolongées. 

4. Sur le plan du vocabulaire, nous avons conservé les préfixes 
d'origine grecque mono-, di-, poly- (et non uni-, bi- ou multi-) 
comme dans le très classique Précis d'obstétrique de R. Merger 
(6° édition, Masson, 2001), ce qui est logique pour des mots 
d'étymologie grecque comme chorion, amnios ou zygote... 


Rappels sur les grossesses 


multiples 
Définitions 
La grossesse gémellaire est le développement simultané de 
deux embryons puis de deux fœtus dans la cavité utérine. 
À partir de trois embryons, on parle de grossesse mul- 
tiple de haut rang (GMHR). Étymologiquement, le terme 
«jumeau » signifie «semblable » et il peut s'appliquer aux 
grossesses de rang supérieur à deux : par exemple, en cas de 
grossesse triple ou quadruple, il y a un 3° ou un 4° jumeau. 
L'association d'une grossesse extra-utérine et d'une gros- 
sesse intra-uterine ne constitue pas stricto sensu une grossesse 
gémellaire : on parlera de grossesse « hétérotopique » ou « dito- 
pique ». Cette association est spontanément très rare (1 cas 
pour 30000 grossesses) mais en nette augmentation avec la 
fécondation in vitro (FIV) où elle atteindrait près de 1/100. 


Fréquence 


La fréquence actuelle des naissances multiples est de l'ordre 
de 1 pour 60 soit 1,74 % (chiffres INSEE 2017 pour la France). 
Dans près de 99 % des cas, ce sont des accouchements gémel- 
laires mais il s'agit la d'une fréquence «à l'arrivée», à la nais- 
sance. En réalité, il existe au départ un nombre beaucoup 
plus élevé de conceptions gémellaires qui évoluent vers des 
avortements totaux ou partiels. Pour certains auteurs, ce taux 
de conception gémellaire serait de l'ordre de 1/8. 

Dans une population d'origine européenne (cauca- 
sienne), la fréquence des grossesses gémellaires spontanées 
est classiquement de 1 pour 89 et, selon la loi de Hellin, la 
fréquence spontanée des grossesses multiples de rang n est 
égale à (1/89), soit pour les grossesses triples spontanées 
1/89 au carré (soit environ 1/8000), et 1/89 au cube pour les 
grossesses quadruples (soit environ 1/700 000). 

La fréquence des gémellaires était de 1 % jusqu'aux années 
1970 et il y a donc eu une augmentation de 70 %! Le chiffre 
de 10000 naissances gémellaires a été dépassé en 1996 pour 
atteindre 12458 en 2017 avec une natalité stable. De même, en 
2017, il y a eu 167 naissances triples en France soit 1/3500, ce qui 
est le double de la fréquence spontanée. L'augmentation a cessé 
et les chiffres sont stabilisés depuis une quinzaine d'années. 

Pour l'essentiel, cette inflation est directement liée aux 
techniques d'aide médicale à la procréation ou AMP (nous 
verrons plus loin le facteur grossesse tardive et le facteur 
ethnique) et c'est la meilleure maîtrise technique - où 
l'échographie tient une place majeure - qui a permis d'en- 
rayer l'augmentation. Selon les données FIVNAT (Suisse), 
le taux d'accouchement multiple est de 16 % après féconda- 
tion in vitro (FIV)/intracytoplasmic sperm injection (ICSI), 


Chapitre 18. Grossesses gémellaires et multiples 


soit une multiplication par 10, méme dans un cadre médi- 
cal rigoureux. Toutes méthodes confondues, l'AMP génère 
25 % de chances de grossesses gémellaires et inversement 
30 % des grossesses gémellaires seraient issues de l'AMP. 


Deux mécanismes «au départ» (fig. 18.1) 
Grossesse gémellaire dizygote (65 %) 


On parle aussi de grossesse bi-ovulaire ou de «faux 
jumeaux». Mais on peut préférer le terme plus aimable de 
jumeaux fraternels. Cette grossesse résulte de la féconda- 
tion simultanée par deux spermatozoïdes de deux ovocytes 
issus des deux ovaires ou d'un seul, très habituellement à la 
suite d'un même rapport sexuel. Elle sera toujours dichoriale 
diamniotique : voir plus loin Trois formes anatomiques. 
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La superfécondation (ou surfécondation) correspond 
à la fécondation de deux ovules par deux spermatozoïdes 
issus de rapports différents dans un même cycle. Elle est 
possible mais souvent difficile à démontrer. 

La superfcetation (ou superfétation) correspondrait à 
des fécondations dans des cycles différents mais ce sont des 
observations exceptionnelles. Dans ce cas, il y aurait ovula- 
tion et fécondation alors qu'une grossesse est déjà en place 
dans l'utérus (voir remarque ci-dessous). 

Dans tous les cas, les deux enfants ont un patrimoine 
génétique différent comme des frères et/ou sœurs issus de 
grossesses uniques distinctes (ou des demi-frères ou demi- 
sœurs si le géniteur est différent dans le cas d'une superfé- 
condation ou de l'improbable superfætation). 


Monozygote (35 %) 
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Fig. 18.1 Mécanismes et formes anatomiques des grossesses gémellaires. 
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En dehors des traitements de la stérilité dans le cadre de 
l'AMP (inductions d'ovulations multiples + implantations 
multiples), les ovulations multiples sont favorisées par cer- 
taines conditions physiologiques, génétiques ou exogènes : 
= la fréquence croît avec l'âge ce qui fait partie du probleme 

des grossesses de plus en plus tardives. Elle croit aussi un 

peu avec la parité, indépendamment de l'âge. On passe 
de 1 % dans la tranche 20-24 ans à 2,5 % pour la tranche 

40-44 ans (chiffres INSEE 2014) ; 
= il existe une prédisposition familiale, liée au génotype 

féminin donc seulement à la famille de la mère (fré- 

quence multipliée par deux) ; 

= l'influence de facteurs ethniques peut être relevée (fré- 
quence de 2 % dans la population africaine versus 0,7 % 
dans la population asiatique), avec implication possible 
de facteurs environnementaux ou nutritionnels. 


Superfécondation et superfcetation 


La superfécondation est une évidence incontestable quand elle 
est hétéropaternelle aboutissant à des nouveau-nés très différents, 
en particulier de couleur différente (rapports successifs avec deux 
hommes d'origine différente). Les «observations» de ce phénomène 
sont anciennes et appartiennent même à la mythologie grecque : 
Hélène de Troie (La Belle Hélène) est une jumelle issue d'une super- 
fécondation de sa mère (Léda) par Zeus déguisé en cygne (!) à l'insu 
du père officiel, le roi de Sparte. L'histoire est encore plus complexe, 
comme toujours avec les jumeaux, car elle décrit la naissance de 
deux paires de jumeaux, dont les fameux Castor et Pollux! Elle se 
poursuit tragiquement avec la guerre de Troie. Quant à l'insémina- 
tion de Léda par un cygne, cela reste un petit détail technique qui ne 
troublera pas le gynécologue averti. Mais bien d'autres observations 
très solides ont été rapportées au fil des siècles, avec des superfécon- 
dations naturelles et, plus récemment, en AMP 

Après l'ovulation, la production de progestérone par le corps 
jaune entraîne assez rapidement une transformation de la glaire 
cervicale qui devient imperméable aux spermatozoïdes. Paral- 
lèlement, un rétrocontrôle hypophysaire vient bloquer toute 
nouvelle ovulation. Une nouvelle fécondation devient théori- 
quement impossible dans un délai assez bref. 

La superfécondation hétéropaternelle est donc très rare : les fré- 
quences évoquées dans la littérature se situent entre 0,2 et 2,5 % 
des grossesses dizygotes mais les contrôles génétiques sont rares. 
Cette fréquence dépend bien sûr du taux d'ovulation multiples 
et surtout du «taux d'infidélité » qui peut largement varier selon 
les populations. En revanche, pour les biologistes, la superfé- 
condation homopaternelle serait beaucoup plus fréquente et 
pourrait concerner jusqu à 1/10° des gémellaires dizygotes. 

La superfcetation est, pour les mêmes raisons, impossible dans 
les conditions habituelles. Cette superfætation existe cependant 
chez certains mammifères (lapin). Dans l'espèce humaine, elle est 
admise dans des circonstances très particulières : grossesses hété- 
rotopiques, GIFT ou ZIFT (gamete ou zygote intrafallopian trans- 
fer), c'est-à-dire le transfert dans la trompe des spermatozoïdes et 
des ovocytes, sur une grossesse préexistante méconnue, sinon on 
évoque surtout l'erreur de diagnostic. Cependant, en reproduction 
naturelle, quelques observations bien documentées et vraisem- 
blables ont été publiées, répondant à des critères solides : échogra- 
phie sérieuse très précoce avec un seul œuf, découverte secondaire 
mais précoce du deuxième œuf, décalage constant de 3 à 6 semaines 
des biométries fœtales avec des courbes de croissance régulières, 
sans signe d'hypotrophie, de malformation ou d'oligoamnios, et 
enfin décalage des scores de maturité chez les nouveau-nés. 


En cas de dizygotie, on peut donc concevoir des différences d'âge 
gestationnel, réel ou apparent, entre les deux grossesses. On 
peut ainsi combiner des écarts de quelques jours entre les deux 
fécondations et des différences de patrimoine génétique entre les 
deux embryons jumeaux. Ces différences seront d'autant plus 
marquées que les sexes sont différents, et davantage encore s'il 
s'agit de demi-frères ou demi-sœurs en cas de superfécondation 
hétéropaternelle (par exemple, un premier géniteur de 1,50 m et 
un second de 1,95 m). Ces différences génétiques et la variabi- 
lité naturelle peuvent conduire à de fortes discordances dans les 
longueurs craniocaudales et donc les âges apparents. En outre, 
la pathologie peut s'en mêler avec un RCIU précoce ne touchant 
qu'un seul des fœtus. Finalement, en étirant au maximum toutes 
ces variables, on pourrait arriver à des âges apparents différents 
de près de 2 semaines sans faire appel a la superfætation. 


Grossesse gémellaire monozygote (35 %) 


Elle est souvent désignée comme uni-ovulaire ou «vrais 
jumeaux», ou encore comme jumeaux identiques. Ce type 
de gémellaire résulte de la division secondaire d'un œuf 
unique obtenu par fécondation d'un seul ovocyte par un 
seul spermatozoïde. Les deux fœtus sont nécessairement de 
même sexe et sont par définition génétiquement identiques. 

Il existe cependant une exception à cette règle : ce sont les 
exceptionnels jumeaux hétérocaryotes, bien identifiés depuis 
les années 1960, avec quelques dizaines de cas rapportés mais 
dont la fréquence est certainement sous-évaluée (fausses 
couches ou interruptions médicales sans contrôle des caryo- 
types) et cette possibilité doit être évoquée en cas de discordance 
au sein d'une grossesse monochoriale. Les hétérocaryotes sont 
des vrais jumeaux qui ne sont pas totalement identiques sur le 
plan chromosomique. Le phénomène est en rapport avec une 
erreur très précoce lors de l'une des deux premières divisions 
blastomériques et elle concerne le plus souvent la perte d'un 
chromosome Y, ce qui produit un couple 46 X0 et 46 XY (syn- 
drome de Turner + jumeau sain). On a également rapporté des 
hétérocaryotes associant jumeau sain + trisomie 21, des doubles 
mosaiques (pour les chromosomes sexuels), des cas de monstres 
acardiaques (voir plus loin : Malformations spécifiques). 

La fréquence des gémellaires monozygotes est stable 
et elle n'est pas influencée par des facteurs héréditaires ou 
environnementaux. Leur survenue serait favorisée par des 
cycles prolongés avec ovulation retardée ou fécondation 
tardive qui pourraient être responsables d'une surmaturité 
ovulaire. Deux pics de fréquence ont été relevés chez les 
femmes de moins de 18 ans et chez celles de plus de 35 ans. 

Le rôle des techniques d'AMP est certes moins impor- 
tant mais toutefois non négligeable et il faut se garder de 
conclure trop hâtivement à un diagnostic de grossesse 
dizygote sur le simple argument d'un contexte de FIV avec 
réimplantation de deux embryons. De plus, les transferts 
tardifs d'embryons, au stade de blastocyste, favoriseraient le 
développement des gémellaires monochoriales. 


Grossesses multiples de haut rang 


Ces grossesses sont toujours le résultat de la fécondation simulta- 
née de plusieurs ovocytes et parfois sont improprement désignées 
comme polyzygotes (car les dizygotes sont aussi des polyzygotes). 
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En cas de grossesse dizygote, il n'est pas exceptionnel 
que l'un des deux œufs subisse lui-même une division plus 
ou moins précoce et l'on se trouve alors en présence d'un 
«panachage » des deux mécanismes et des deux formes : une 
grossesse di- ou polychoriale avec un des œufs à l'origine de 
vrais jumeaux monochoriaux et des triplets comme résultat 
le plus fréquent (voir plus loin fig. 18.12). 


Trois formes anatomiques 
(placentations) «à l'arrivée » (fig. 18.1) 


Avec au départ deux œufs, issus d'une seule ou de deux 
fécondations, le développement conjoint produit trois types 
anatomiques de gémellaire qui se caractérisent par l'organi- 
sation de la ou des placentations : 
= gémellaire dichoriale et diamniotique ou DCDA (70 à 
75 %) formée de deux œufs indépendants avec chacun leur 
sac amniochorial et leur placenta. Au départ, il peut s'agir : 
— le plus souvent (environ 9 fois sur 10) d'une dizygotie, 
— ou plus rarement (1 fois sur 10) d'une monozygotie 
par division très précoce de l'œuf au stade de morula 
(entre le 1% et le 5° jour); 
= gémellaire monochoriale et diamniotique ou MCDA 
(25 a 30 %) avec deux embryons dans deux cavités amnio- 
tiques mais appendus a un seul placenta commun. Au 
départ, il s'agit toujours d'une monozygotie avec division 
au stade du bouton embryonnaire (entre le 5° et le 9° jour) ; 
= gémellaire monochoriale et monoamniotique ou MCMA 
(environ 1 %) où les deux embryons partagent la même 
cavité amniotique et le même placenta. Là encore, il s'agit 
toujours d'une monozygotie avec division plus tardive du 
disque embryonnaire (9-13° jours). Comme il ne se déve- 
loppe qu'une seule cavité amniotique, il n'y aura qu'un seul 
pédicule vitellin et une seule vésicule vitelline. Suivant la date 
de division, on observera deux cordons ou un cordon bifur- 
qué. C'est une forme très rare qui ne représenterait que 1 % 
des monozygotes, un peu moins de 150 cas par an en France, 
de l'ordre de 1 cas toutes les 5000 à 6000 naissances. Au-delà 
du 13° jour, la division du disque sera incomplète conduisant 
à la formation d'un monstre double (jumeaux conjoints) avec 
accolement plus ou moins important des deux embryons. 


Remarque 


Une grossesse dichoriale est forcément diamniotique... La pré- 
cision est a priori inutile mais on gagne en clarté. Et, de même, 
une monoamniotique est toujours monochoriale. 


Annexes fœtales : placenta et circulations 
foetales, membranes, cordons 


Après l'accouchement, l'examen clinique du «délivre » (le ou 
les placentas, les cordons et les membranes) est toujours un 
impératif pour vérifier le caractère complet de la délivrance. 
Cet examen permet aussi de reconnaître a posteriori le type 
de gémellité et d'expliquer certaines complications (anasto- 
moses vasculaires). Mais l'ambition de l'échographie est de 
réaliser cette étude in utero, dès le 1“ trimestre de grossesse. 


Le ou les placentas (fig. 18.2) 


Lorsque deux œufs (issus d'un seul ou de deux zygotes) 
arrivent dans l'utérus, la nidation se fait soit de manière 
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Fig. 18.2 Placentas gémellaires a terme. a. Grossesse gémellaire 
dichoriale avec deux placentas indépendants et reliés par un large 
pont de membrane. Cloison (—) épaisse entre les deux cavités (voir 
fig. 18.3a). b. Gémellaire monochoriale avec une seule «galette ». Les 
cordons A et B ont une insertion marginale et méme un peu vélamen- 
teuse pour le A. La cloison amniotique (—) affaissée s'insère en position 
paramédiane et elle est fine (voir fig. 18.3b). On devine bien plusieurs 
anastomoses superficielles entre les deux circulations (cercles rouges). 


séparée dans deux sites éloignés (50 % des cas), soit de façon 
contigué (50 % des cas); dans ce dernier cas, la masse pla- 
centaire peut apparaitre unique. 

S'il y a deux masses placentaires indépendantes et 
reliées anatomiquement par un pont de membranes (à l'exa- 
men clinique, fig. 18.2a), c'est une gémellaire dichoriale. 

S'il existe une masse placentaire unique (fig. 18.2b), cela 
peut correspondre soit a un seul placenta (grossesse mono- 
choriale), soit a deux placentas accolés (dichoriale). Anato- 
miquement, on peut parfois trouver un sillon de séparation 
sur la face maternelle du placenta, mais il faut surtout exa- 
miner la face fœtale à la recherche d'anastomoses vasculaires 
qui permettent d'affirmer le caractère monochorial. En 
cours de grossesse, la structure échographique permet rare- 
ment de trancher, mais on peut visualiser les anastomoses 
en mode Doppler. De plus, comme dans le cadre d'une 
grossesse monofætale, ce placenta unique peut présenter 
des variations anatomiques et, en particulier, être bipartita, 
donnant ainsi un faux aspect de placentation dichoriale. 
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Membranes et cloison (fig. 18.3) 


En cas de masse placentaire unique, s'il n'existe pas de cloison 
membraneuse implantée entre les deux cordons ou visible 
entre les deux foetus, il s'agit d'une rare grossesse monoam- 
niotique et donc monozygote. Comme on l'a souligné plus 
haut, la grossesse monoamniotique est très rare et, avec un 
ou deux cas toutes les dix mille grossesses, il s'en présente 
assez peu dans une carrière de radiologue ou d'obstétricien. 
L'examen doit donc être très attentif en se rappelant que cette 
cloison est beaucoup plus souvent cachée qu'absente : en par- 
ticulier cachée car excentrée ou moulée sur un des fœtus en 
cas de déséquilibre des quantités de liquide. 

Dans le cas habituel, il existe une cloison séparant les 
deux poches amniotiques et il faut essayer de compter les 
membranes qui la composent soit directement (après l'ac- 
couchement, fig. 18.3) en la disséquant doucement avec 
l'aide de compresses, soit indirectement en évaluant l'épais- 
seur échographique. S'il n'y a que deux membranes, l'épais- 
seur échographique est toujours très fine et il s'agit de deux 
amnios donc d'une gémellaire diamniotique monochoriale 
(on se reporte mentalement à la fig. 18.1). S'il existe anato- 
miquement quatre membranes (en pratique, plus de deux 
car le décompte n'est pas toujours facile), la cloison est sou- 
vent un peu plus épaisse en échographie et c'est une gémel- 
laire dichoriale diamniotique même si la masse placentaire 
est unique. Notons que la fusion des chorions est assez fré- 
quente, ce qui peut donner une impression d'une cloison à 
trois feuillets lors de l'examen direct. 


Localisation placentaire et cordons 


En raison de la grande surface placentaire, l'insertion basse 
est plus fréquente. Les irrégularités de résorption tropho- 
blastique rendent également plus fréquente l'implantation 
marginale ou vélamenteuse des cordons, avec le risque accru 
de procidence (fig. 18.4 et voir plus loin fig. 18.24). En vertu 
de la règle «cordon bas inséré sur placenta bas inséré», il 
faut penser à étudier le bord inférieur du ou des placentas. 





Circulations placentaires et anastomoses 


Les grossesses gémellaires dichoriales ont deux systèmes cir- 
culatoires totalement indépendants. Chaque fœtus, via son 
placenta, établit sa propre relation vasculaire avec l'utérus 
maternel, sans aucune influence réciproque. 

Le problème devient intéressant, fascinant même, dans la 
gémellaire monochoriale car on trouve quasiment toujours 
des communications entre les deux circulations au niveau du 
placenta commun. Ces anastomoses vasculaires entraînent 
des transfusions interfoetales qui sont un phénomène dif- 
ficile à quantifier mais physiologique a condition d'être 
équilibré. En cas de déséquilibre des échanges se réalise le 
syndrome transfuseur-transfusé (STT) ou twin-to-twin 
transfusion syndrome (TTTS) avec un fœtus en surcharge 
vasculaire (anasarque, hydramnios) et l'autre en restriction 
(retard de croissance). 

Les anastomoses vasculaires sont de plusieurs types 
(fig. 18.4) : 
= bidirectionnelles, artério-artérielles (AA-A) ou veino- 

veineuses (AV-V), superficielles et formant un by-pass 

direct entre deux artères ou deux veines. Le débit est nor- 
malement très faible, dans un sens ou dans l'autre, si les 
pressions sont équilibrées dans les deux secteurs. Dans 
les AA-A, le «tuyau» est le siège de deux flux pulsatiles, 
de sens opposés, selon des rythmes cardiaques voisins 
mais différents. Selon que les rythmes des pulses sont en 
phase, en opposition de phase ou entre les deux, le flux 
résultant varie en permanence. Il n'y a jamais d'annula- 
tion totale du flux car la concordance n'est jamais par- 
faite, mais surtout des périodes de flux alternatif, de 
va-et-vient en Doppler (reverse flow) très caractéristiques 

(voir plus loin Échographie des 2° et 3° trimestres : vais- 

seaux et vélocimétrie Doppler et fig. 18.25) ; 
= unidirectionnelles, artérioveineuses (AA-V), pro- 

fondes, par mise en commun d'un cotylédon placentaire 
alimenté par une artère d'un fœtus (transfuseur) et drainé 
par une ou des veines de l'autre fœtus (transfusé). Il peut 

y avoir une seule AA-V ou au contraire plusieurs dont les 





Fig. 18.3 Cloison interovulaire. a. Gémellaire dichoriale (placentas de la fig. 18.2a). Cloison étirée entre deux pinces, épaisse, avec au moins trois 
couches membraneuses (>). b. Même placenta qu'à la fig. 18.2b : étirée et doucement déchirée, la cloison montre bien qu'elle n'est formée que 


de deux fines membranes amniotiques (—). 
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Fig. 18.4 Anastomoses vasculaires (gémellaire monochoriale) et implantation des cordons. a. Anastomoses artério-artérielle directe (AA- 
A) évidente (=), s'opacifiant immédiatement après injection d'une artère du cordon A (voir Doppler couleur de la fig. 18.25a). Il existe aussi pro- 
bablement une anastomose artérioveineuse avec une opacification plus lente (=). Les deux cordons ont une implantation marginale, la cloison 
interamniotique est affaissée au milieu. b. Anastomose unidirectionnelle, artérioveineuse (AA-V), entre une artère (flèche rouge) qui pénètre la 
plaque choriale et une ou deux veines (flèches jaunes) qui émergent a proximité, avec une direction à peu près identique a celle de l'artère. L'im- 
plantation du cordon A est marginale et celle du cordon B est paracentrale. Faux aspect de monoamniotique : il existe une cloison (--+) qui s'est 


dilacérée lors de la délivrance. 


sens peuvent être identiques ou opposés. Si les sens sont 
opposés, les débits peuvent être égaux dans les deux sens 
(probablement le cas le plus fréquent) ou inégaux avec 
possibilité de STT. S'il n'y a qu'une seule AA-V, la situa- 
tion est probablement plus défavorable car le déséquilibre 
est obligatoire a ce niveau. Le nombre, le sens et le calibre 
de ces anastomoses déterminent donc le risque de désé- 
quilibre entre les deux secteurs vasculaires. 

Les anastomoses bidirectionnelles superficielles auraient 
un rôle compensateur ou protecteur vis-à-vis du shunt arté- 
rioveineux : si le débit résultant de l'ensemble des AA-V 
penche trop d'un côté, si l'un des fœtus se remplit trop, les 
anastomoses superficielles serviraient de soupape, de «trop- 
plein » pour renvoyer à l'envoyeur une partie du volume 
sanguin excessif. Même si les choses sont probablement plus 
complexes qu'un simple problème de baignoire, de robinet 
et de trop-plein, le STT serait le résultat soit d'un excès de 
transfusion dans une ou plusieurs anastomoses artériovei- 
neuses, soit de l'absence ou de l'insuffisance des anastomoses 
superficielles compensatrices : ceci est important pour com- 
prendre les tentatives de diagnostic et surtout de traitement. 
La mise en évidence, par écho-Doppler, d'une anastomose 
superficielle bidirectionnelle (essentiellement AA-A) est un 
facteur de bon pronostic (présence d'une soupape) car elle 
diminue considérablement le risque de STT. En revanche, 
en cas d'insuffisance cardiaque ou surtout de mort d'un 
des jumeaux, ces anastomoses bidirectionnelles deviennent 
unidirectionnelles et nocives en permettant une transfusion 
massive et brutale avec collapsus vasculaire chez le donneur. 

Le STT est très rare en cas de grossesse monoamniotique 
et cela avait longtemps fait suspecter un rôle délétère de la 
cloison interamniotique dans l'équilibre hémodynamique 
entre les foetus. On avait donc logiquement proposé la septos- 
tomie, c'est-à-dire l'ouverture de la cloison, comme méthode 
de traitement du STT car ce geste transforme une diamnio- 
tique en monoamniotique. Actuellement, on considère que la 


cloison n'a pas de rôle dans le STT, les résultats de la septosto- 
mie ne sont pas convaincants et il existe un risque de création 
de brides amniotiques : la méthode n'est plus proposée. 


Au total 


On retiendra que : 

= à la conception, il y a 65 % de dizygotes pour 35 % de 
monozygotes soit deux tiers de faux jumeaux pour un 
tiers de vrais; 

= anatomiquement, on a environ 75 % de dichoriales diam- 
niotiques, 25 % de monochoriales diamniotiques, et seu- 
lement 1 % de monoamniotiques ; 

= la «monochorie» est un critère formel de monozygotie 
(vrais jumeaux), elle se reconnaît a l'échographie précoce 
puis par l'examen du placenta et des membranes; 

= à l'inverse, la «dichorie» n'est pas un critère formel 
même si elle correspond le plus souvent à une dizygotie 
(faux jumeaux), car 10 à 15 % des dichoriales sont mono- 
zygotes à l'origine; 

= en cas de dichorie, seuls des sexes différents pourront 
permettre d'affirmer la dizygotie. Si les sexes sont sem- 
blables et si l'on veut une preuve formelle du type de 
gémellaire, seule la réalisation de tests génétiques, sur 
indication médicale ou sur injonction judiciaire, pourrait 
infirmer ou affirmer l'identité parfaite des deux enfants. 


Echographie du 1° trimestre 
Diagnostic échographique et datation 


Il s'agit à la fois de reconnaître la grossesse multiple, d'en 
déterminer le rang et d'en préciser le type anatomique. 
L'examen échographique initial est capital pour l'avenir 
de la grossesse : organisation pratique de sa surveillance, 
réalisation d'un éventuel diagnostic anténatal (DPNI, 
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amniocentèse, choriocentèse, prélèvement de sang fœtal), 
compréhension et traitement d'une complication. On 
insiste encore sur l'identification du type anatomique car, 
passé le 1° trimestre, elle devient difficile (parfois même 
impossible). 


Diagnostic positif 

Le diagnostic positif de gémellité ou de grossesse mul- 

tiple impose la visualisation sur un même plan de coupe des 

embryons ou de segments embryonnaires identiques. Le diag- 

nostic échographique de grossesse gémellaire est en général 

facilement obtenu au 1“ trimestre, en rappelant que : 

= très précocement, vers 4-5 SA, la gémellaire monocho- 
riale se présente sous la forme d'un sac unique (fig. 18.5b 
et d) mais avec rapidement la présence de deux vésicules 
ombilicales (sauf dans les très rares formes monoamnio- 
tiques, voir plus loin) ; 

= il est prudent d'attendre au moins 6 SA pour un diagnos- 
tic de certitude qui repose sur la visualisation de deux 
embryons avec deux activités cardiaques. 


Les erreurs par excès ne sont pas rares dans les premières 
semaines de gestation bien qu'assez facilement évitables : 
artefact de dédoublement ovulaire qui s'efface en basculant 
la sonde (voir fig. 1.13d), défaut T d'accolement 
des caduques ou mao décidual (fig. 18.5e et f) épou- 
sant plus ou moins le contour du sac (voir f ig. 4.38), utérus 
double : avec réaction déciduale dans l'hémi- utérus vide (voir 
fig. 3.35a et c), fibrome œdémateux ou en nécrobiose, avec 
images nie internes (voir fig. 2.22a, b et c). 

Les erreurs par défaut peuvent résulter de l'examen trop 
précoce d'une forme monochoriale (erreur inévitable, voir 
ci-dessus). Un deuxième ou troisième œuf peut aussi être 
ignoré si l'on sacrifie à la mauvaise habitude de la voie vagi- 
nale exclusive : un deuxième œuf ou fœtus haut situé peut 
sortir du champ de la sonde ou échapper à l'attention focali- 
sée sur le premier, mais c'est une erreur de débutant! Néan- 
moins, tout le monde devrait se considérer comme débutant 
et la recherche d'une grossesse multiple de rang supérieur 
doit être systématique, surtout dans le contexte évocateur 
d'une grossesse médicalement induite. 





Fig. 18.5 Grossesse gémellaire vers 5-6 SA. a. 5 SA. Coupe transversale du fond utérin. Grossesse gémellaire dichoriale débutante. La diffé- 
rence des dimensions ovulaires est évidemment secondaire aux plus grands axes des œufs qui ne sont pas dans le même plan. b. 5 SA. Petit œuf 
de 9 mm où l'on retrouve deux échos traduisant la présence de deux vésicules ombilicales (>). Il s'agit d'une gémellaire monochoriale. c. 5 SA 
et 5 jours. Grossesse gémellaire dichoriale. Les deux sacs ovulaires entourés de leurs trophoblastes sont bien individualisés. Sur cette coupe, les 
vésicules ombilicales ne sont pas visibles. d. Un seul sac ovulaire mais deux vésicules ombilicales d'environ 3 mm = c'est une gémellaire monocho- 
riale et il existe forcément deux embryons qu'il faut rechercher au contact des vésicules, soit d'emblée soit après quelques jours. On commence à 


deviner l'une des deux membranes amniotiques (>). 
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Fig. 18.5 Suite. e. Fausse gémellaire : diagnostic différentiel (facile) avec ce défaut d'accolement des caduques à côté de l'œuf (*), contenant un 
peu de liquide échogène (=), réalisant un pseudo-deuxième sac. f. 6 SA. Fausse gémellaire : coupe transversale du fond utérin montrant un sac 
ovulaire de 20 mm de diamètre moyen, au contenu anéchogène (+) et à distance de celui-ci un hématome de même volume, au contenu finement 
échogène (—). En l'absence de signes cliniques inquiétants, l'évolutivité restera à vérifier au bout de 1 à 2 semaines. 





Fig. 18.6 Grossesse gémellaire 6-8 SA. a. 6 SA. Un seul sac ovulaire entouré d'une belle couronne trophoblastique. Dans le sac, il existe deux 
vésicules ombilicales et on devine deux petits échos ponctiformes (—) près de ces vésicules. Ceux-ci correspondent aux embryons à la limite de visi- 
bilité = gémellaire monochoriale diamniotique (on ne voit pas la membrane mais il y a deux vésicules ombilicales). b. 6 SA. Les œufs commencent 
à s'accoler. Les deux embryons sont visibles et mesurables. La séparation entre les œufs reste épaisse et le raccordement entre les trophoblastes et 
la paroi utérine se fait sous forme triangulaire (*) préfigurant un signe du lambda plus tardif = gémellaire dichoriale. 


Diagnostic de placentation (chorionicité ou type 
de gémellité) 
Selon toutes les recommandations, le diagnostic de placen- 
tation ou de chorionicité devrait toujours être réalisé au 
17 trimestre, avant 14 SA. Ce diagnostic est indissociable de 
celui de grossesse multiple car l'aspect échographique varie 
rapidement avec l'âge de la grossesse : 
= entre 5 et 6 SA, c'est très facile (fig. 18.5a à d, et voir 
fig. 3.21c). La grossesse dichoriale est évidente avec deux 
sacs ovulaires distincts et leurs couronnes trophoblas- 
tiques, au sein desquels une vésicule ombilicale puis un 
embryon peuvent être individualisés. La grossesse mono- 
choriale présente toujours un seul sac ovulaire dans lequel 
apparaissent habituellement et successivement deux vési- 
cules ombilicales puis deux embryons (fig. 18.6a), sauf 
dans les rares formes monoamniotiques où ne se formera 
qu'une seule vésicule; 


= entre 6 et 10 SA, la forme dichoriale présente deux œufs 


qui commencent à s'accoler mais restent séparés par une 
délimitation épaisse et échogène (fig. 18.6b et d). Les 
amnios deviennent visibles et le type de grossesse mono- 
choriale peut être précisé : diamniotique si deux amnios 
autour des deux embryons sont visibles (fig. 18.6c et f), 
monoamniotique si une seule membrane entoure les 
deux embryons. Ainsi, le diagnostic de chorionicité peut 
être effectué de manière fiable et rapide entre 5 et 10 SA, 
en dénombrant le ou les sacs ovulaires et de préférence 
en utilisant une sonde endovaginale pour améliorer la 
résolution des structures membranaires intra- et intero- 
vulaires. Le nombre de vésicules ombilicales est égal au 
nombre de cavité amniotique car c'est le développement 
de l'amnios qui entraîne la délimitation du pédicule vitel- 
lin : si l'on visualise deux vésicules ombilicales, il s'agit 
d'une grossesse diamniotique (fig. 18.6e). Inversement, 
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Fig. 18.6 Suite. c. 7 SA. Un seul sac ovulaire, deux vésicules ombilicales, deux embryons et deux cavités amniotiques visibles (>) = gémellaire 
monochoriale diamniotique. d. 7SA et 4 jours. Les deux embryons et les deux vésicules ombilicales (=) sont visibles. Les vésicules présentent une 
différence sensible de taille sans signification pathologique. La séparation entre les deux œufs est épaisse. On distingue les amnios (>) = gémellaire 
dichoriale. e. 8 SA. Grossesse gémellaire monochoriale. Les deux vésicules ombilicales et les deux embryons sont dans le même sac ovulaire. Il n'y 
a pas de membrane amniotique nettement visible, mais il y a deux vésicules ombilicales donc deux cavités amniotiques et on peut ainsi exclure 
une grossesse monochoriale-monoamniotique. f. 8 SA. Un seul sac, deux embryons et les deux bulles amniotiques (—) qui s'accolent en «V» 
= gémellaire monochoriale diamniotique. 


si une échographie minutieuse ne trouve qu'une seule 
vesicule et deux embryons, le diagnostic de gémellaire 
monoamniotique est très probable (mais la deuxième 
vésicule peut être plus petite ou aplatie) ; 

= à partir de 11 SA, le trophoblaste s'épaissit dans la région du 
futur placenta. La cavité amniotique s'agrandit et sa mem- 
brane s'accole progressivement à la paroi trophoblastique, la 
présence des deux embryons et leur vitalité sont évidentes. Les 
trois types anatomiques sont alors bien individualisables : 


placentation dichoriale diamniotique (fig. 18.7). Dans 
50 % des cas, les trophoblastes sont bien distincts sur 
des faces utérines opposées et les deux œufs sont sépa- 
rés par une cloison épaisse, facile à visualiser, séparant 
les deux embryons. Dans 50 % des cas, les trophoblastes 
fusionnent, séparés initialement par une ligne de clivage 
qui disparaît progressivement pour donner l'impression 
d'une masse placentaire unique. La cloison épaisse s'im- 
plante à ce niveau avec présence de trophoblaste s'insi- 
nuant dans une zone de divergence, réalisant le signe du 


lambda (À) pathognomonique d'une placentation dicho- 
riale (voir remarque ci-dessous). Ce signe est aussi appelé 
«pic chorial» ou «pic gémellaire» dans la littérature 
francophone (twin peak chez les Anglo-Saxons). Ce tro- 
phoblaste ou chorion va s'atrophier par régression villosi- 
taire puisqu'il siège en dehors de la zone placentaire et le 
lambda va diminuer en devenant de plus en plus liquidien 
(fig. 18.7c). Léchographie volumique (fig. 18.7g) est utili- 
sable très tôt, avec des images souvent spectaculaires, mais 
l'apport est modeste pour le diagnostic de placentation, 

placentation monochoriale diamniotique (fig. 18.8a 
et b). Dans la quasi-totalité des cas, la masse tropho- 
blastique est unique et homogène ce qui est logique. 
Mais dans quelques cas (3 % des monochoriales), il 
existerait un placenta unique mais bilobé ou bipartita 
ce qui peut être source de confusion et invite à la pru- 
dence. La cloison entre les deux embryons est fine, de 
visualisation parfois difficile, s'insérant directement 
de manière anguleuse, «en T», sans interposition 
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Fig. 18.7 Grossesse gémellaire dichoriale, 9-13 SA. a. 9,5 SA. Les deux sacs trophoblastiques (=>) forment encore des parois épaisses et 
échogènes (les chorions) qui s'accolent en une cloison également épaisse. La bulle amniotique a gonflé et la membrane amniotique ou amnios (>) 
vient doubler le sac trophoblastique. b. 10 SA. Le signe du lambda, ou pic chorial, est ici évident avec une bonne épaisseur trophoblastique (>) : 
lambda « plein » typique. Le deuxième embryon, présent, n'est pas visible sur ce plan de coupe. c. 10 SA. La cloison se raccorde a la paroi utérine 
en formant l'image de «lambda» sous la forme d'une zone triangulaire contenant un tissu trophoblastique (pic chorial) plus ou moins dense et 
liquidien (—) traduisant la régression du chorion chevelu en dehors de la zone placentaire. d. 12 SA. La cloison dessine un pic chorial (lambda) dont 
le contenu est nettement trophoblastique, échogène (—). e. 13 SA. Le raccord en lambda est moins marqué (—) mais il reste significatif. f. 10,5 SA. 
Cloison amniochoriale très épaisse où les deux pics choriaux sont encore en continuité (double lambda). On note les membranes amniotiques (—) 
qui tapissent presque complètement les chorions, avec encore un peu de coelome externe visible dans un angle, finement échogène. g. La même 
cloison en 3D. Plus spectaculaire, mais sans intérêt supplémentaire sur le plan diagnostic. 
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de chorion, sur la masse trophoblastique. Toutefois 
l'accolement partiel des deux feuillets amniotiques, 
en regard du trophoblaste, délimite souvent un espace 
libre triangulaire a contenu liquidien finement écho- 
gene, correspondant au coelome extra-embryonnaire 
résiduel. Malgré sa forme potentiellement trompeuse, 
cet aspect ne doit pas être confondu avec un «vrai» 
lambda dont le contenu est typiquement trophoblas- 
tique (« plein»). Ce faux lambda est transitoire et il 
s'efface après 2 mois et demi avec l'accolement des 
membranes et la disparition du coelome externe, 

- placentation monochoriale monoamniotique 
(fig. 18.8c a f). Le trophoblaste est unique et, malgré 
un examen minutieux, aucune cloison ne peut étre 
mise en évidence entre les deux embryons dont la 
mobilité occupe l'ensemble de la cavité amniotique. 
Du fait de la rareté de cette forme anatomique, il doit 
s'agir ici d'un diagnostic d'élimination. 

L'étude de la zone d'insertion de la cloison interovulaire 
(quand elle existe) entre 10 et 14 SA est pour la majorité 
des auteurs un paramètre essentiel pour définir le type de 
placentation. Ainsi, les différents aspects décrits par Moon’ 
sont bien corrélés au type de placentation (fig. 18.9 et 18.10). 
En cas de doute sur l'existence d'une cloison (c'est-à-dire 
suspicion de monoamniotique), il est recommandé d'utiliser 
la voie vaginale pour confirmer ou infirmer. 


Remarque 


Le terme de «lambda » est ambigu dans la mesure où on décrit 
aussi un faux lambda ou pseudo-lambda, liquidien (contenant 
du coelome externe), au pied d'une cloison diamniotique dans 
une grossesse monochoriale (fig. 18.8 à 18.10). Le lambda n'est 
significatif que s'il contient du trophoblaste, donc plus ou moins 
échogène. « Pic chorial » est certainement le terme le plus appro- 
prié car il traduit bien la présence de tissu trophoblastique dans 
la cloison et donc l'existence de deux trophoblastes. 


La précision sur le type anatomique est un point essen- 
tiel pour la suite de la grossesse. Au-delà de 2 mois et demi, 
on pourra additionner et combiner d'autres paramètres 
(masses placentaires, sexes et différences morphobiomé- 
triques, aspect de la cloison et des cordons...) qui sont 
détaillés plus loin pour les 2° et 3° trimestres. En raison des 
incertitudes dans sa détermination au-delà de 15 SA, le diag- 
nostic du type anatomique ainsi que des arguments de sa 
détermination (lambda, cloison, étude de la zone d'implan- 
tation) doivent faire l'objet de mentions particulières claire- 
ment exprimées dans le compte rendu échographique de 
toute grossesse multiple au 1° trimestre, conformément aux 
recommandations figurant dans le rapport de la Conférence 
nationale de l'échographie obstétricale et fœtale (CNEOF). 
Il est également indiqué d'y adjoindre une iconographie 
«explicite » (papier + stockage numérique), en s'assurant 
qu'elle est bien en évidence en début de dossier, pour éviter 
toute discussion ultérieure. Conformément aux recomman- 
dations du CNGOF pour la pratique clinique, si le diagnos- 
tic de chorionicité est établi au 1° trimestre de manière 
appropriée et documentée, il doit être considéré comme 





' Voir bibliographie en fin de chapitre. 


définitif et ne devrait plus être remis en cause. Si le diag- 
nostic de chorionicité ne peut être déterminé de manière 
formelle lors d'une échographie du 1“ trimestre, un contrôle 
s'impose dans un délai assez court, éventuellement orienté 
vers un échographiste référent d'un centre pluridisciplinaire 
de diagnostic prénatal (CPDPN) en cas de nouvel échec. 
Enfin, dans le doute, si la détermination demeure incer- 
taine, il est recommandé de considérer la grossesse comme 
monochoriale. 


Identification des embryons et des fœtus 


Le premier impératif est de préciser le type de placentation (cho- 

rionicité). Il est ensuite recommandé d'identifier les embryons 

et les fœtus car un suivi «individualisé » est nécessaire (bonnes 

pratiques). Il y a plusieurs recommandations à ce sujet : 

= il est en général facile d'identifier les foetus par le côté 
maternel et il existe un consensus pour appeler « A » (J.A) 
l'embryon ou le fœtus le plus proche du côté droit de la 
mère et « B» (J.B) celui de gauche. En début de grossesse, 
cette identité est fragile car les positions peuvent changer. 
Elles se stabiliseront de plus en plus en avançant dans la 
grossesse car la cloison, les croissances et la diminution 
relative du liquide vont progressivement les figer; 

= le site d'implantation des cordons constitue le paramètre 
«géographique » le moins variable au cours de l'évolution 
d'une grossesse multiple et il est conseillé de l'utiliser 
pour identifier les fœtus : « A» est l'embryon ou le foetus 
dont l'insertion placentaire du cordon est localisée la plus 
a droite de la patiente, l'autre est « B». Le repérage rapide 
des insertions cordonales est devenu assez facile en uti- 
lisant l'imagerie couleur des vaisseaux du cordon mais 
il est parfois plus difficile de suivre tout le cordon pour 
faire correspondre le foetus et le site d'insertion; 

= il est également recommandé de compléter cette iden- 
tification par des éléments descriptifs : le sexe évidem- 
ment, les dimensions (plus grand diamètre bipariétal, par 
exemple), une particularité morphologique éventuelle, la 
position de son placenta, le liquide associé... ; 

= il est également proposé qu'en cas de grossesse multiple 
de haut rang, après le « A», les autres embryons soient 
ensuite nommés par ordre alphabétique de droite à 
gauche dans le sens horaire; 

= l'identification est beaucoup plus incertaine et instable 
en cas de grossesse monoamniotique, surtout pendant la 
première moitié de grossesse; 

= il est enfin recommandé de ne pas numéroter les jumeaux 
(J1, J2...) sauf en fin de grossesse pour indiquer l'ordre 
probable de naissance par voie basse. Il convient aussi 
d'informer les parents que « A» et «B» n'indiquent pas 
un ordre de naissance, quel que soit le mode d'accouche- 
ment. On rappelle aussi que pour l'état civil en France, 
le jumeau premier né est toujours l'aîné, et là aussi quel 
que soit le mode d'accouchement (en dépit de rumeurs 
tenaces et moyenâgeuses). 


Cas particulier des grossesses multiples de haut 
rang 


Les grossesses de rang supérieur à deux sont toujours 
polyzygotes, trichoriale, tétrachoriale, etc. (fig. 18.11), mais 


Chapitre 18. Grossesses gémellaires et multiples 861 





Fig. 18.8 Grossesse gémellaire monochoriale, 1° et 2° trimestre. a. 11 SA. Monochoriale diamniotique. Un seul ceuf avec deux poches 
amniotiques. Les amnios ne sont pas encore complètement collés à la paroi de l'œuf, ni entre eux au niveau de la cloison où l'on distingue bien les 
deux membranes (=). L'extrémité céphalique d'un des foetus présente un œdème assez important (=>) qui correspond ici à un STT très précoce. 
b. 13 SA. Monochoriale diamniotique. Faux aspect de signe du lambda. Les deux cœlomes extra-embryonnaires, en se rejoignant, dessinent une 
image de lambda (—), mais on note qu'il n'y a pas de tissu trophoblastique (T) dans l'espace ainsi créé, donc ce n'est pas un pic chorial. c. 13 SA. 
Monochoriale monoamniotique. Par voie abdominale : œuf unique et masse placentaire (P) antérieure unique, absence de cloison visible entre A 
et B (malgré un « gain» très augmenté). d. Même grossesse qu'en c. Contrôle par voie vaginale : on ne trouve toujours pas de cloison et les deux 
fœtus À et B sont en position tête-bêche, avec une mobilité indépendante, ce qui élimine l'hypothèse de jumeaux conjoints. e. 15 SA. Monocho- 
riale monoamniotique. Placenta (P) antérieur unique. Implantation centrale mais séparée des deux cordons. Début d'enroulement des cordons (=). 
f. Monochoriale monoamniotique, évolution à 4 mois. Enchevêtrement serré des cordons, en boule, caractéristique d'une monoamniotique. Les 
deux fœtus sont bien mobiles : issue normale de la grossesse. 
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Fig. 18.9 Grossesse gémellaire : géométrie de la cloison interamniotique. a. Signe du lambda («pic» de trophoblaste en rouge dans la zone 
d'implantation de la cloison) = grossesse dichoriale. b. «Faux lambda» avec persistance du cœlome extra-embryonnaire (liquide en bleu dans 
la zone de séparation des feuillets amniotiques) sans pic chorial = grossesse monochoriale. c. Pied de la cloison : amnios (a); cloison épaisse par 
fusion des chorions (cc); cœlome externe (ce). Il suffit de voir une membrane en plus de la double couche choriale pour reconnaître la dichorie. 
DI-DI : dichoriale-diamniotique ; MO-DI : monochoriale-diamniotique. Source : fig. 18.9c d'après E. Quarello. 





Fig. 18.10 Grossesse gémellaire : cloison interovulaire. a. Dichoriale (DI-Dl) : le pied de cloison dessine un double lambda. Divergence des deux 
chorions (1 et 2) avec un triangle légèrement échogène, flanqué de part et d'autre des deux amnios (3 et 4). b. Dichoriale : on peut compter « plus 
de deux membranes » (—), les deux amnios et l'accolement des chorions (cc), ce qui permet d'affirmer le caractère dichorial même en l'absence de 
pic chorial (qui a régressé). c. Monochoriale (MO-DI) : divergence des deux fines membranes amniotiques. Le triangle contient du coelome externe. 


Pseudo-lambda, pas de pic chorial. 


Chapitre 18. Grossesses gémellaires et multiples 863 





Fig. 18.11 Grossesse multiple de haut rang à 8-9 SA. a. Grossesse triple (trichoriale). b. Mode volumique d'une grossesse triple : sans intérêt 
pour le diagnostic et risque de sous-évaluation du nombre d'œufs (le rendu de surface cache ce qu'il y a derrière ces trois œufs, un quatrième ?). 
c. Grossesse quadruple (tétrachoriale) : il faut bien examiner chaque œuf pour y rechercher la présence d'un 2° amnios ou d'un 2° embryon. 
d. Grossesse quadruple : certains amnios sont bien visibles et on peut affirmer qu'il s'agit d'une grossesse tétrachoriale (et tétra-amniotique, 
évidemment). e. Grossesse quintuple qui semble être pentachoriale. 
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l'un des œufs peut se diviser ce qui vient inclure une gémel- 
laire monochoriale. La combinaison la plus fréquente est 
le panachage dichoriale + monochoriale oe a une 
grossesse triple dichoriale et triamniotique (fis 2). Le 
diagnostic repose sur le compte des ceufs jusqu” à Fo. 7 SA, 
puis le compte des embryons dans chaque œuf, puis sur 
l'étude précoce des trophoblastes, des cloisons et des zones 
d'implantations (en avançant deux a deux pour limiter le 
risque d'un oubli ou de compter deux fois le méme) : ceci 
n'est pas un problème quotidien. 


Diagnostic de zygosité 


Comme nous l'avons vu, si une placentation monochoriale, 
qu'elle soit diamniotique ou non, correspond toujours à une 
grossesse monozygote (on disait classiquement «la monocho- 
rie définit la monozygotie»), il est impossible de conclure en 
cas de placentation dichoriale : dans ce cas, une différence des 
sexes foetaux est le seul argument échographique A 
de trancher en faveur d'une grossesse dizygote (revoir fig. 18.1). 


Datation des a gémellaires 


Voir aussi < chapitr 02 précoce de la grossesse et 
RASE X Cas pat r ti Culle de détermination du début de 
“Elle 1 repose comme pour les grossesses uniques sur la 
mesure de la longueur craniocaudale (LCC) des embryons. 
Elle peut poser un problème en cas de différences dans la 
mesure des LCC. En effet, dans 90 % des cas, il existe au 
moins une petite différence entre les deux longueurs car la 
croissance embryofcetale n'est pas uniforme au 1‘ trimestre : 
cette différence ne devrait pas dépasser 10 %, elle peut étre 
transitoire et n'apparaît pas corrélée avec une discordance 
de poids a la naissance. En revanche, au-dela de 10 % (ou 
de 10 mm selon les auteurs), le risque global d'anomalie est 
augmenté pour l'embryon hypotrophe, en particulier celui 
d'anomalies chromosomiques. Si le caryotype est normal et 
en cas de placentation monochoriale, une évolution est pos- 
sible vers un STT (surtout en cas d'hyperclarté nucale chez 
le plus grand foetus) ou un RCIU dit «sélectif». 





Fig. 18.12 Grossesse triple « panachée » dichoriale et triamniotique. a. 9 SA. Grossesse triple (A, B et C), dichoriale triamniotique. Il existe 
une grossesse monochoriale diamniotique : raccordement en «T » de la cloison amniotique (---), séparée de l'autre œuf par un signe du lambda (>). 
L'embryon de cet ceuf est présent, visible dans un autre plan. b. 10 SA 3 jrs. Oeuf simple a gauche (A) et grossesse diamniotique a droite (B1 et 
B2) avec une cloison fine (=). La cloison centrale est épaisse (amniochoriale)(—) et se raccorde en lambda (+). c. 12 SA. Cloison épaisse entre A et 
B1-B2 avec pic chorial typique (+), double bulle amniotique dans l'œuf B1-B2. d. 13 SA. Sur l'image de droite, on note une fine cloison (—) dans 
l'œuf B entre les foetus B1 et B2, se raccordant perpendiculairement à la cloison principale épaisse entre l'œuf A et l'œuf double B. Sur l'image de 


gauche, les abdomens des fœtus B1 et B2 sont séparés par la fine cloison. 
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Le choix de l'embryon et la méthode utilisée pour fon- 
der la datation peuvent étre source de discussions : 
= le consensus professionnel français (CNGOF) est de tou- 

jours prendre en compte le plus petit des embryons-fcetus, 

c'est-à-dire la plus petite des LCC, sauf s'il existe une diffé- 
rence de plus de 10 mm. Dans ce dernier cas, c'est l'inverse 
et on se fonde sur la plus grande LCC (ce consensus repose 
sur l'étude française de Salomon, en 2005, importante car 
fondée sur des grossesses obtenues par FIV); 

= ailleurs dans le monde, pour la majorité des centres et 
la plupart des sociétés savantes telles que l'Internatio- 
nal Society of ultrasound in obstetrics and gynecology 

(ISUOG), la Société des obstétriciens et gynécologues 

du Canada (SOGC) ou le National Institut for Heath and 

Care Excellence (NICE), il est recommandé d'utiliser la 

plus grande LCC avec l'argument logique que l'utilisa- 

tion de la plus petite LCC expose au risque de prendre 
comme référence de date et de croissance un embryon 
éventuellement malade. Il faut cependant souligner qu'il 
s'agit seulement d'une opinion majoritaire (niveau IIIC), 

«en l'absence de données suffisantes » ; 
= il est rarement recommandé d'utiliser la moyenne des 

mesures de LCC mais cela ne serait pas une erreur grave 

dans le cas habituel ot la différence est minime; 

= en cas de FIV, le début de grossesse est fixé a la date de 
ponction pour prélèvement ovocytaire (accord profes- 
sionnel pour la France), mais il est aussi proposé d'utili- 
ser la date du transfert de l'embryon (SOGC), donc cette 
précision serait souhaitable dans le dossier. 

Comme souligné au chapitre 4, la date de début de gros- 
sesse doit être proposée et expliquée, et ne doit pas être 
imposée à la future mère de façon péremptoire. Les recom- 
mandations canadiennes parlent d'une «plage de jours 
acceptée ». Enfin, par souci de cohérence, il est recommandé 
en France de se plier aux recommandations françaises. 


Complications du 1° trimestre 


Métrorragies, avortement ou menace 
d'avortement précoce 


Comme pour la grossesse unique, la principale complication 
du 1“ trimestre est l'interruption spontanée de grossesse, 
avec sa traduction clinique assez univoque de métrorragies 
associées ou non à des contractions utérines. 

En cas de gémellaire monochoriale, les deux grossesses 
s'arrêtent presque toujours de façon simultanée car elles 
souffrent a priori de la même anomalie (généralement 
chromosomique). 

En cas de gémellaire dichoriale, l'arrêt d'évolution 
peut ne concerner qu un seul des œufs réalisant un avor- 
tement partiel (fig. 18.13). On utilise aussi parfois le terme 
plus poétique de deuxième œuf ou jumeau « évanescent » 
(vanishing twin). Le plus souvent, l'interruption se fait très 
précocement et se traduit échographiquement par la jux- 
taposition d'un œuf normal et d'un sac vide plus ou moins 
déformé. Si l'interruption est plus tardive, le deuxième œuf 
contient un petit embryon mort, de taille variable selon 
l'âge de l'interruption. Les examens successifs montreront 
l'aplatissement puis la disparition progressive, en quelques 
semaines, de ce deuxième sac. Des métrorragies peuvent se 
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prolonger assez longtemps, jusqu'au 2° trimestre. Il est assez 
rare de retrouver la trace du sac à l'examen du délivre après 
l'accouchement. Cependant, lorsque le décès survient après 
13 SA, il se produit une momification du fœtus (fœtus papy- 
raceus) que l'on visualise contre la paroi utérine, refoulé par 
l'autre poche amniotique, et que l'on retrouve inclus dans 
les membranes après l'accouchement (fig. 18.13c). 

Le diagnostic différentiel d'avortement partiel est par- 
fois difficile avec un hématome décidual à côté d'un œuf 
unique, ce qui est un incident beaucoup plus fréquent 
(voir fig. 4.38). L'hématome n'a pas de paroi propre, il se 
raccorde à angle aigu et présente une échogénicité variable 
dans le temps. Un deuxième œuf mort est purement liqui- 
dien avec contour plus arrondi et parfois une ébauche de 
lambda (fig. 18.13b). Le diagnostic de deuxième œuf mort 
est souvent porté par excès, avec des conséquences insoup- 
connables et non négligeables pour la patiente (inquiétude 
inutile, culpabilité, réaction de deuil) ce qui doit conduire à 
une annonce prudente. Cependant, cette gémellité avortée 
doit être notée car elle peut intervenir dans le protocole de 
dépistage de la trisomie 21 par les marqueurs sériques. On 
proposera dans ce cas” : 
= si l'œuf mort n'est pas «embryonné» (œuf clair), on 

considère que la grossesse est devenue monofætale et on 

peut utiliser les marqueurs sériques; 

= si l'œuf est embryonné, on peut demander un diag- 
nostic prénatal non invasif (voir plus loin Anomalies 
chromosomiques) en signalant l'avortement partiel au 
laboratoire. 

Globalement, le pronostic pour l'œuf restant est favo- 
rable : dans 75 % des cas, l'évolution se fera jusqu'au terme 
sans problème. Le taux d'avortement précoce ou tardif est 
cependant plus élevé que dans une grossesse d'emblée 
unique, avec un pronostic d'autant plus réservé que l'inter- 
ruption est tardive (après 11 SA) et l'œuf mort volumineux 
(plus gros que l'œuf vivant). 


Môle gémellaire 


En cas de gémellaire dizygote, la coincidence d'une môle 
hydatiforme avec une grossesse normale est rare mais 
déroutante sur le plan échographique (fig. 18.14). Le tissu 
trophoblastique en dégénérescence môlaire occupe une par- 
tie parfois importante de la cavité à côté de l'œuf normal. Il 
présente un aspect multivésiculaire plus ou moins caracté- 
ristique et l'examen attentif permet de repérer un placenta 
normal indépendant. 

La fréquence de cette association est de l'ordre de 10 
à 20 cas par an en France (84 cas suivis au Centre de réfé- 
rence des maladies trophoblastiques de Lyon, entre 1999 
et 2019, sur un peu plus de 9000 méles) et elle cumule les 
risques des gémellaires et des môles, d'où un pronostic très 
réservé et un faible nombre de cas avec enfant vivant. 

La conduite à tenir est discutée maïs une attitude conser- 
vatrice peut être acceptée pour essayer de gagner la matu- 
rité fœtale. La mère est cependant exposée à un risque vital 
non négligeable, par des complications hémorragiques ou 
vasculorénales précoces et sévères. L'enfant est menacé de 





* Protocole de prise en charge des grossesses gémellaires (Dr 


M. Dommergues, Groupe hospitalier Pitié-Salpétrière, Paris). 
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Fig. 18.13 Grossesse gémellaire : avortement partiel. a. Arrêt d'évolution d'un embryon (>). Grossesse gémellaire dichoriale-diamniotique 
à 12 SA. La cloison épaisse confirme la dichorie. Évolution normale de la grossesse par la suite. b. Avortement partiel. Évolution au 2° trimestre : 
œuf B hypotonique contenant un embryon sans activité. Présence d'un lambda (—). Œuf A évolutif. c. Examen du délivre après l'accouchement 
(même grossesse qu'en b) : petit foetus de 2 mois aplati et momifié dans les membranes. d. 11 SA. Grossesse triple panachée, dichoriale et 
triamniotique. Arrêt d'évolution de la grossesse monochoriale diamniotique (+). Les deux amnios sont bien visibles, l'image échogène (—) dans le 
coelome externe peut traduire soit une vésicule ombilicale échogène, soit un embryon extra-amniotique. 


-= -i 
—— 2 


PLAGENTA NORMAL 





Fig. 18.14 Môle gémellaire. a. Masse échogène postérieure dont la structure multivésiculaire est assez évocatrice de la môle hydatiforme. Le pla- 
centa normal est antérieur et la différence d'échogénicité est évidente. b. Après avortement médical (3 mois et demi). Foetus et placenta normaux 


à droite, masse môlaire vésiculeuse à gauche. 
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prématurité extréme. Cette situation complexe doit conduire 
a une concertation immédiate avec le Centre de référence 
(www.mole-chorio.com). 


Grossesse hétérotopique 


La grossesse hétérotopique se caractérise par l'association 
grossesse intra-utérine + grossesse extra-utérine (fig. 18.15 
et voir fig. 3.39). Elle est biologiquement et juridiquement 
assimilable à une grossesse gémellaire dichoriale même si 
elle ne répond pas à la définition de « deux fœtus dans la 
cavité utérine» (voir plus haut). Les facteurs de risque sont 
ceux des grossesses extra-utérines. 

L'association est naturellement très rare (1 cas pour 
30 000 grossesses) et elle est surtout rencontrée en cas de 
FIV avec transfert d'embryon où elle atteindrait près de 1 cas 
pour 100 grossesses. 

Le diagnostic est souvent porté au cours du 1‘ trimestre 
avec prédominance du tableau de grossesse extra-utérine 
classique (douleur, hémopéritoine) mais inconstant. Le 
danger vient évidemment du risque de méconnaître l'œuf 
ectopique devant la constatation échographique formelle 
d'une grossesse intra-utérine embryonnée, évolutive ou 
non. Le pronostic est celui de la grossesse extra-utérine et 
un traitement cœlioscopique peut être réalisé avec poursuite 
de la grossesse intra-utérine. Toutefois, pour l'œuf intra-uté- 
rin, le risque d'avortement est nettement augmenté. 

Si la grossesse extra-utérine associée est une gros- 
sesse interstitielle, c'est-à-dire siégeant dans la portion 
interstitielle de la trompe, ou une grossesse intramurale 
dans une cicatrice myométriale (voir chapitre 3, GEU de 
siège inhabituel), les deux œufs seront assez proches l'un 
de l'autre ce qui constitue un délicat piège diagnostique. 
Plus ou moins rapidement, l'attention sera attirée par une 
symptomatologie douloureuse peu spécifique traduisant 
un début de rupture utérine ou un hémopéritoine. L'étude 
échographique peut montrer une anomalie du contour 
utérin sous la poussée de l'œuf extracavitaire. Un piège 
identique est rencontré en cas de grossesse ectopique de 
siège intracervical. 
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Malformations et pathologies précocement 
dépistables 


Échographie « morphologique » précoce 


Comme pour les grossesses simples, l'échographie du 1* tri- 
mestre permet une évaluation morphologique à part entière, 
idéalement réalisée entre 11 et 13 SA et 6 jours, en incluant 
l'étude de la clarté nucale. Cette étude devrait même être 
systématique, associant la voie abdominale et la voie vagi- 
nale, car l'examen peut être beaucoup plus productif et plus 
facile qu'à la date habituelle de l'étude morphologique. 

Globalement, le risque malformatif est plus élevé pour 
les grossesses gémellaires. Il est simplement doublé pour les 
«faux jumeaux » puisque chaque fœtus a le même risque que 
sil était tout seul. Il serait deux a trois plus élevé pour les 
jumeaux monozygotes. Dans ce cadre, la discordance pré- 
coce de croissance est un signe d'alerte important : une dif- 
férence supérieure ou égale à 10 % pour la LCC augmente 
le risque global d'anomalie ou de mort fœtale. 

On recherchera les malformations non spécifiques mais 
également les malformations spécifiques des grossesses 
monozygotes dont certaines sont accessibles précocement : 
jumeaux conjoints (fig. 18.16) ou fœtus acardiaque (fig. 18.17). 


Problème de l'interruption médicale de grossesse 


La précocité du diagnostic des malformations ou des 
aneuploïdies est encore plus importante pour les gros- 
sesses gémellaires car elle enclenche souvent le processus 
complexe d'une interruption sélective de grossesse. La 
complexité est à la fois technique et éthique, impliquant 
de nombreux acteurs et parfois l'orientation vers un autre 
service : cela prend du temps sur le plan matériel et psy- 
chologique. Selon les cas, l'interruption peut se faire pré- 
cocement, au 1° trimestre dans la suite du diagnostic. Elle 
peut être réalisée au 2° trimestre pour une plus grande sécu- 
rité technique ou être repoussée en fin de grossesse dans 
l'attente d'une maturité suffisante du jumeau sain (éviter 
de déclencher une expulsion trop prématurée). L'inter- 
ruption sélective de grossesse est aussi désignée comme 
un foeticide sélectif et sa technique dépend largement de 





Fig. 18.15 Grossesse hétérotopique. a. 7,5 SA. Œuf intra-utérin (1) et œuf extra-utérin un peu aplati (2). Le premier œuf vu risque de faire 
négliger l'autre. b. 11 SA. L'œuf extra-utérin (B) est derrière l'utérus, dans le cul-de-sac de Douglas. A : œuf intra-utérin. 
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Fig. 18.16 Jumeaux conjoints au 1° trimestre. a. 12 SA. Accolement ou fusion des troncs (en Y), avec deux pôles céphaliques bien séparés. 
Lymphoedéme associé. b. 13 SA. Il existe un accolement thoraco-abdominal antérieur (+) avec un seul ombilic (jumeaux conjoints monomphaliens) 
réalisant un monstre double de type xiphopage dans la classification d'Isidore Geoffroy Saint-Hilaire (zoologiste français, 1805-1861 : voir Traité de 
tératologie). c. 13 SA. Monstre craniothoracopage (en À), coupe du pôle céphalique montrant la fusion des encéphales (quatre ventricules latéraux 


et quatre plexus choroïdes). 


la chorionicité (voir aussi chapitre 19, Cas particulier des 
grossesses gémellaires). Comme on le verra plus loin, les 
jumeaux monochoriaux sont toujours reliés par des anas- 
tomoses placentaires ce qui pèse lourdement sur les choix 
techniques car ce que l'on injecte à l'un peut se retrouver 
dans la circulation de l'autre : 
pour la grossesse dichoriale (75 % des cas), sans anasto- 
mose circulatoire, le foeticide se fait par injection écho- 
guidée intracordonale ou intracardiaque, soit de chlorure 
de potassium, soit de lidocaine (effet anesthésiant pré- 
sumé). Les meilleurs résultats, en termes de complica- 
tions, sont obtenus avec une interruption précoce, avant 
15 SA; 
en cas de monochoriale, il est indispensable de recou- 
rir à une oblitération complète et définitive du cordon 
pour réaliser le foeticide et, en même temps, couper 
toute communication vasculaire avec le fœtus sain. 
Selon l'âge de la grossesse (et la taille du cordon), on 
peut recourir à la coagulation à la pince bipolaire sous 
contrôle échographique mais aussi à d'autres techniques 


de coagulation au niveau du cordon ou du trajet vascu- 
laire intrafoetal (électrocoagulation monopolaire, laser, 
radiofréquence). Pour diminuer les risques de compli- 
cations, il est généralement recommandé de repousser 
le geste après 18 SA. 


Anomalies chromosomiques (aneuploïdies) 


Le problème des aneuploïdies est dominé par la trisomie 21 
et son dépistage. En cas de grossesse gémellaire, le risque 
théorique est logiquement multiplié par deux pour les gros- 
sesses avec deux fécondations indépendantes, c'est-à-dire 
dizygotes, et il est le même que pour une grossesse simple 
pour les jumeaux monozygotes. 

Dans la réalité, le risque est nettement inférieur à celui des 
grossesses uniques : en cas de gémellité, le risque de donner 
naissance à un fœtus trisomique 21 est diminué de 30 % si 
la grossesse est monozygote et de 75 % si c'est une dizygote. 
L'explication se trouve probablement au niveau de l'âge 
moyen maternel et du taux de fausses couches précoces. Le 
diagnostic du type de placentation est donc important pour 


Chapitre 18. Grossesses gémellaires et multiples 869 





Fig. 18.17 Gémellaire monochoriale. Foetus acardiaque au 1“ trimestre. a. Première échographie à 12 SA. Gémellaire monochoriale (cloison 
fine), un embryon normal (A) de 55 mm et un petit embryon mort (B) de 34 mm, sans activité cardiaque, avec un pôle céphalique (—) non ossifié et 
trop petit. Le diagnostic retenu est celui de deuxième foetus anencéphale et mort. b. Contrôle a 13,5 SA. Bonne vitalité de l'embryon normal. Pour 
le deuxième (B), l'anencéphalie se confirme (—) de même que l'absence d'activité cardiaque, mais cet embryon mort a bien grandi et il mesure 
52 mm. En Doppler, on retrouve au niveau ombilical un flux artériel pulsatile mais inversé, entrant dans le foetus (bleu en Doppler couleur) : il s'agit 
donc d'une séquence TRAP (voir plus loin Malformations spécifiques). c. 13 SA. Grossesse gémellaire. A côté d'un embryon (A) d'aspect habituel, 
on trouve une masse (B) aux contours mal définis, ne suivant pas les mouvements de l'embryon normal, entourée d'un œdème important. Aspect 
compatible avec un foetus acardiaque. d. 13 SA. Même grossesse qu'en c. Examen du foetus B : en apparence acéphale, œdème majeur, absence 
d'activité cardiaque, reverse flow dans une artère utérine (>) = séquence TRAP confirmée. e, f. 13 SA. À côté d'un embryon d'aspect habituel (e), 
présence d'une masse aux contours mal définis (=), indépendante et ne suivant pas les mouvement de l'embryon normal (ce n'est pas une hernie), 
contenant des échos osseux, bordée par un œdème et alimentée (f) par un pédicule artériel net. Aspect compatible avec un fœtus acardiaque dans 
le cadre d'une séquence TRAP. 


870 Echographie en pratique obstétricale 


l'évaluation des risques, en se rappelant (revoir fig. 18.1) que 
la majorité (70 %) des grossesses gémellaires sont dicho- 
riales et que seulement 10 % de ces dichoriales sont d'ori- 
gine monozygote. 

L'utilisation des marqueurs sériques, combinée ou non, 
avec la mesure de la clarté nucale (CN) donne des résul- 
tats assez satisfaisants a condition que le calcul de risque 
soit spécifiquement adapté a la gémellité et à la chorioni- 
cité. Cependant, ces marqueurs font une sorte de moyenne 
entre les deux foetus ce qui diminue a priori leur perti- 
nence : en France, on considère que les marqueurs sériques 
ne sont pas assez fiables (CNGOK, 2016) et ils ne sont plus 
recommandés. 

À la différence des autres marqueurs, la CN est un para- 
mètre spécifique de chaque fœtus. Pour le dépistage des 
dyschromosomies, la mesure sera effectuée pour 
ho seon les recommandations habituelles (fig 
et voir « , Dépistage de la trisomie 21 par la mesure 


de la clarté ane) Les valeurs de CN sont interprétées en 
fonction de la LCC de chaque embryon et combinées à l'âge 


maternel. Pour les grossesses dichoriales, l'estimation du 
risque est individualisée pour chaque foetus ce qui souligne 
l'intérêt de l'identification des foetus (voir ci-dessus). Pour 
les grossesses monochoriales, il est généralement conseillé 
d'utiliser la moyenne des deux mesures (SCGO, ISUOG), 
mais on peut aussi proposer un résultat avec une borne 
haute (risque pour la plus grande CN) et une borne basse 
(risque pour la plus petite CN). 

Les progrès de la biologie médicale ont fait évoluer la 
réglementation et la pratique du dépistage. Le diagnostic 
prénatal non invasif (DPNI) est recommandé en France 
par la Haute Autorité de santé (HAS) et il se fonde sur 
l'étude de l'acide désoxyribonucléique foetal libre circulant 
dans le sang maternel (ADN-Ic) qui est de l'ADN placen- 
taire issu du cytotrophoblaste. Pour l'ensemble des gros- 
sesses, il est recommandé dès que le risque de trisomie 
ete l p 1000 et dans des indications précises (voir 

.5). En cas de grossesse gémellaire quel qu'en soit 
je pe le test spécifique de la trisomie 21 (ADN-Ic T21) 
doit maintenant être proposé d'emblée en dépistage pri- 





Fig. 18.18 Grossesse gémellaire au 1° trimestre. Pathologies précoces. a. Grossesse dichoriale : un des foetus est porteur d'une importante 
clarté nucale avec lymphœdème diffus évoquant une anomalie chromosomique. On note aussi la présence d'un double À (=) et d'au moins trois 
membranes au niveau de la cloison. b. Focus sur la cloison de l'image a. On peut compter clairement « plus de deux membranes ». c. Grossesse 


monochoriale à 13 SA. Cloison amniotique fine. Discordance précoce des BIP (21 et 16 mm) : 


d. Grossesse monochoriale à 13 SA. Asymétrie nette des abdomens. 


RCIU précoce par STT où anomalie génétique ? 
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maire. Sur ce point, la prise en charge des gémellaires est 
bien simplifiée. 
L'étude de la CN perd donc de son intérêt dans ce 
contexte, mais elle doit toujours faire partie de l'examen 
échographique du 1“ trimestre car : 
= cest un élément important d'une étude morphologique 
complète ; 
= si elle est supérieure ou égale à 3,5 mm, un prélèvement 
ovulaire invasif (amniocentèse ou biopsie de tropho- 
blaste) est à envisager; 

= une augmentation de la CN doit conduire à intensifier 
la surveillance en raison du risque potentiel d'apparition 

de STT précoce, mais aussi de l'association possible à 

d'autres malformations qui ne seront souvent diagnos- 

tiquées que plus tard, en particulier cardiopathies et 
troubles de la croissance. 


Croissance et liquide amniotique au 1° trimestre 


Tous les troubles de croissance ou de production du 
liquide peuvent s'exprimer dès le 17 trimestre. Ils sont d'au- 
tant mieux repérables que l'on dispose en permanence d'une 
comparaison, chaque embryon servant de référence pour 
l'autre (fig. 18.18c et d et voir ci-dessous). 


Échographie des 2° et 3° trimestres 


Surveillance échographique 
Protocoles, recommandations 


Il existe un consensus pour renforcer la surveillance écho- 

graphique et pour la moduler en fonction de la chorionicité. 

Le départ commun de la surveillance est l'échographie du 

1‘ trimestre vers 11-13 SA qui « date» la grossesse et pré- 

cise le type de placentation. Partant de là, la plupart des 

recommandations concordent, pour le suivi normal d'une 

grossesse gémellaire sans complication : 

= pour tout type de grossesse gémellaire, une échographie 
du 2° trimestre de dépistage vers 22 SA avec les mêmes 
critères que ceux retenus pour une grossesse monofcetale. 
On propose également une mesure de la longueur du col 
lors de cette échographie afin de dépister les patientes à 
risque d'accouchement prématuré; 

= si la grossesse est dichoriale, on complète par une écho- 
graphie mensuelle jusqu'au terme comportant : bio- 
métrie, évaluation de la quantité de liquide amniotique 
et Doppler foetal (ombilical). Il est parfois proposé (en 
France) une échographie intermédiaire vers 3 mois et 
demi; 

= si la grossesse est monochoriale, l'excès de mortalité et 
de morbidité conduit à recommander une surveillance 
échographique toutes les 2 semaines à partir de 16 SA 
jusqu à l'accouchement : biométrie, évaluation du liquide 
amniotique, Doppler ombilical auxquels il est prudent 
d'ajouter le Doppler de l'artère cérébrale moyenne avec 
mesure du MCA-PSV (middle cerebral artery-peak systo- 
lic velocity) ; 

= il est souhaitable de comparer les fœtus entre eux, à 
chaque échographie, en notant la différence de poids 
ou À PFE (voir plus loin Biométrie et surveillance des 


croissances). Les croissances relatives sont presque aussi 
informatives que les croissances absolues. 


Étude générale du contenu utérin 


Présentations, positions et identification des 
fœtus 


Le premier temps de l'examen permet de confirmer les 
vitalités et de préciser la présentation des fœtus, préalable 
essentiel à toute étude biométrique et morphologique pour 
associer chaque élément visualisé au fœtus correspondant. 
Cette démarche évidente prend toute son importance pour un 
suivi de croissance ou en cas de découverte d'une malforma- 
tion, conduisant à un geste invasif de diagnostic anténatal dont 
le résultat devra être attribué avec certitude au bon fœtus. 

L'étude générale se poursuit par la recherche de la cloison 
interovulaire, l'évaluation rapide du liquide amniotique et 
la localisation du ou des placentas. 

Il faut ensuite procéder à l'identification des fœtus (voir 
plus haut : identification des embryons et des fœtus). La 
meilleure méthode serait de repérer et de noter la locali- 
sation des deux implantations cordonales (avec un ou plu- 
sieurs schémas) puis d'attribuer cette implantation à l'un ou 
l'autre fœtus en début de chaque examen. En pratique, on 
s'assure que le foetus de droite est bien celui dont l'insertion 
cordonale est localisée le plus a droite et on peut le confir- 
mer comme jumeau « À ». On vérifie aussi que cette identité 
est cohérente avec l'examen précédent. Il peut y avoir des 
discordances par croisement qu'il faut noter (par exemple, 
implantation à droite et fœtus à gauche). De plus, le repé- 
rage et l'attribution des implantations sont parfois difficiles, 
voire impossible en fin de grossesse. Il est donc intéressant 
de compléter l'identification par le sexe et des éléments 
morphobiométriques. 


Diagnostic de placentation (chorionicité) 


Dans un monde parfait, ce diagnostic est déjà fait, et noté 
clairement et visiblement dans le dossier lors de l'échogra- 
phie du 1‘ trimestre. En outre, cet élément important est 
habituellement déjà connu de la future mère et lui a été bien 
expliqué (vrais ou faux jumeaux). Mais il existe encore des 
découvertes tardives, des dénis de grossesse, des négligences, 
des examens imprécis, peu fiables ou non documentés. Il est 
donc parfois nécessaire de préciser la chorionicité au 2° ou 
au 3° trimestre, mais après le 1° trimestre, le type de placen- 
tation devient beaucoup plus difficile à préciser. Le diagnos- 
tic échographique repose sur les mêmes critères qu'en début 
de gestation mais ces critères deviennent inconstants ou mal 
identifiables (en particulier au niveau de la cloison, qui s'étire 
et samincit quel que soit son aspect initial) : 
= pour une fois cependant, on peut commencer directe- 
ment par l'étude des sexes foetaux. Seul argument for- 
mel, la différence des sexes foetaux implique la dizygotie, 
donc la dichorie; 
= deux masses placentaires nettement individualisées et 
séparées sont en faveur d'une grossesse dichoriale, mais 
les sites d'insertion placentaire peuvent étre proches voire 
fusionnés. Dans ce cas de masse placentaire semblant 
unique, on peut essayer de repérer une zone de sépa- 
ration, une travée hypo-échogène (fig. 18.19) ou une 
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Fig. 18.19 Grossesse dichoriale au 2° trimestre. Aspect placentaire. a. Vers 5 mois, masses placentaires juxtaposées mais qui semblent 
séparées (—) par une petite travée hypo-échogène (zone de régression villositaire, fusion des sinus marginaux). b. Incisure basale (—) sous l'implan- 
tation de la cloison. c. 27 SA. Travée hypo-échogène (—>) entre les masses placentaires accolées qui se prolonge de la plaque basale à la plaque 
choriale au niveau de l'insertion de la cloison. Cette dernière est épaisse. 


différence d'échogénicité entre deux territoires distincts 
mais ces signes sont inconstants donc peu fiables pour 
affirmer la dichorie ; 


= le raccordement de la cloison à la paroi utérine ou à la 


surface placentaire peut être encore caractéristique : 

— insertion perpendiculaire en «T» (fig a), direc- 
tement sur la masse placentaire, d'une fine cloison 
amniotique dans les grossesses monochoriales. On 
parle aussi de «signe du T » par opposition au lambda, 

— présence d'un signe du lambda (ou pic chorial) avec 
raccordement évasé, triangulaire, au pied d'une cloi- 
son amniochoriale épaisse, dans les grossesses dicho- 
riales. Ce pic (ou twin peak) peut persister jusqu à la 
fin du 2° trimestre (fig. 18.20b); 

l'épaisseur de la cloison interovulaire (fig. 18.21) peut étre 

mesurée mais il faut rester prudent car les interfaces sont 

souvent un peu floues, le placement des calipers est délicat 
et on se situe nettement a la limite du pouvoir séparateur 
du faisceau ultrasonore, méme en haute fréquence : on sera 
très réservé pour établir un diagnostic de chorionicité sur 


ce seul critère. Pour autant, au 2° trimestre, une membrane 
très fine, inférieure à 1 mm, flottante et faseyante dans le 
liquide (voir fig. 18.21c et 18.23b) est très probablement 
purement amniotique, donc monochoriale. Inversement, 
une cloison plus raide, et de plus de 2 mm, fait pencher 
vers la dichoriale. Au 3° trimestre, la cloison dichoriale 
tend souvent à s'affiner de plus en plus sous l'effet de l'éti- 
rement et de la régression du tissu chorial ; 

le Hope des feuillets de la cloison interovulaire 
(fig. a) est parfois possible mais toujours aléatoire. 
Il faut de bonnes conditions d' échogénicité et une bonne 
fenêtre d'examen. En fonction de l'âge de la grossesse, 
la voie vaginale peut permettre d'observer de très près 
la cloison. L'image doit être optimisée en utilisant des 
modes HD (fréquences élevées), en réduisant l'angle 
de balayage, en utilisant le Zoom numérique et un gain 
faible, et surtout une orientation du faisceau ultrasonore 
perpendiculaire à la zone membranaire étudiée. La visua- 
lisation d'au moins trois feuillets (plus de deux) bien dif- 
férenciés affirme, a priori, la grossesse dichoriale ; 
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Fig. 18.20 Aspect de la cloison interovulaire au 2° trimestre. a. 19 SA. Raccordement perpendiculaire et direct d'une fine cloison amnio- 
tique (—) sur la masse placentaire homogène (P) : aspect assez typique d'une grossesse monochoriale. b. Vers 5 mois, masse trophoblastique 
unique et continue mais le raccordement de la cloison est évasé, triangulaire, échogène (=), réalisant un pic chorial (twin peak) qui permet 
d'affirmer le caractère dichorial. 





Fig. 18.21 Épaisseur de la cloison interovulaire. a. Dichoriale à 23 SA. Épaisseur entre 1,5 et 2 mm donc non discriminante, mais le raccor- 
dement présente un À caractéristique. b. Dichoriale à 23 SA. Épaisseur entre 2 et 2,5 mm, donc un peu au-dessus du cut-off de 2 mm. L'aspect 
dédoublé de la cloison est trompeur car il y a quatre membranes en réalité. c. Monochoriale a 19 SA. Cloison fine, mesurée à 0,9 mm. Aspect 
dédoublé des deux amnios. d. Monochoriale à 25 SA. Mesure au zoom à 0,8 mm et une seule membrane visible («fusion » des deux amnios). 
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= la constatation d'un enchevêtrement des cordons, en 
boule (fig. 18.8f), est presque synonyme d'une absence de 
cloison; 

= la non-visualisation de la cloison interovulaire ne doit 
pas d'emblée faire porter un diagnostic de grossesse 
monoamniotique mais, par argument de fréquence, faire 
évoquer en premier lieu une grossesse monochoriale 
diamniotique avec une cloison moulée sur l'un des foetus 
(souvent dans le cadre d'un STT, voir fig. 18.22 et 18.23e 
et f). Cette dernière hypothèse sera renforcée en cas 
d'hydramnios et/ou de mobilité réduite du foetus plaqué 
contre la paroi. 
Ces difficultés diagnostiques viennent encore souligner 

l'importance d'une bonne échographie du 1‘ trimestre... 


Etude des anatomies fœtales 


Elle ne diffère en rien de celle d'une grossesse simple, même 
si sa conduite peut être plus difficile en raison de la position 
des fœtus et de leur juxtaposition, et ce d'autant plus que le 
terme est avancé. Il peut donc être recommandé de prati- 
quer une première étude précoce puis de répéter l'examen 
échographique au cours du 2° trimestre jusqu'à visualisa- 
tion complète de l'anatomie fœtale. Le compte rendu doit 
spécifier les différents éléments en individualisant chaque 
jumeau et doit être illustré par un jeu de clichés propre à 
chacun. Cette analyse systématique et exhaustive permet de 
dépister les malformations congénitales des grossesses mul- 
tiples avec une bonne sensibilité. 

Comme nous l'avons vu plus haut, le risque malformatif 
individuel, pour chaque fœtus, n'est augmenté (deux à trois 
fois) que pour les grossesses monozygotes et se situe entre 5 
et 10 % selon les organes et selon les études. On souligne 
classiquement qu'une attention particulière doit être portée 
à l'étude du système neurologique, de l'anatomie cardiaque, 
de l'appareil urinaire, des membres et à la recherche d'asso- 
ciation malformatives (VACTERL, par exemple). 

On gardera aussi à l'esprit que dans les grossesses 
polyzygotes, la probabilité qu'un enfant soit porteur d'une 
dyschromosomie est théoriquement multipliée par le 
nombre de fœtus (en réalité, nettement moins : voir plus 
haut). En cas de grossesse gémellaire monozygote, les deux 
enfants sont atteints : l'expression phénotypique est cepen- 
dant variable et les deux fœtus peuvent ne pas présenter les 
mêmes anomalies échographiques. 

La découverte d'une malformation (ou seulement le 
soupçon) conduit à des situations extrêmement difficiles 
à gérer sur les plans technique, psychologique et éthique, 
surtout si la prise en charge initiale a été négligente. C'est 
l'occasion de souligner à nouveau : 
= la nécessité absolue de la détermination précoce et pré- 

cise du type anatomique; 
= l'importance de la rigueur dans la conduite de l'examen 

(en particulier repérage du fœtus pathologique), ce qui 

impose d'adapter le temps d'examen nécessaire et d'orga- 

niser la consultation en conséquence; 

= la difficulté d'évaluation du pronostic global de la gros- 
sesse et du pronostic du jumeau sain : nécessité évi- 
dente — renforcée par les recommandations - d'un travail 
en collaboration étroite avec un centre de référence de 
type CPDPN, voire d'un transfert de surveillance vers un 


centre spécialisé en cas de grossesse monochoriale (tou- 
jours essayer de limiter les déplacements inutiles). 


Biométrie et surveillance des croissances 


Les paramètres biométriques sont identiques à ceux habi- 
tuellement utilisés en cas de grossesse unique, à savoir le 
diamètre bipariétal (DBP), la circonférence céphalique, 
la circonférence abdominale (CA), la longueur fémo- 
rale. Même si la mesure de la CA est bien représenta- 
tive de la trophicité fœtale, l'estimation du poids foetal 
permet une appréciation plus globale de la croissance, 
et elle est devenue, malgré son imprécision, un outil 
décisionnel important car mieux adapté à une réflexion 
multidisciplinaire. 

Il est classiquement admis que la croissance des jumeaux 
est superposable à celle d'un fœtus unique jusqu'à 6 mois et 
demi ou 7 mois, puis subit un ralentissement qui ne justi- 
fie pas néanmoins l'utilisation de courbes spécifiques. Ces 
courbes « gémellaires » sont souvent fondées sur des séries 
assez faibles, sans prise en compte de la zygosité ni de la 
chorionicité, et elles sont généralement abandonnées. L'uti- 
lisation de courbe «singletons » expose au risque d'un sur- 
diagnostic de retard de croissance mais ce risque est accepté 
et même considéré comme utile. Le ralentissement concerne 
surtout la croissance staturale car les jumeaux sont norma- 
lement «plus courts et non plus maigres » que les foetus 
uniques (la différence de taille s'efface à partir de 3 ans). 
On peut donc proposer, au 3° trimestre, d'utiliser les tables 
de référence habituelles, sans changement pour la circonfé- 
rence abdominale, mais en sachant que, pour le DBP et le 
fémur, le 50° percentile des jumeaux se situe au 10° percen- 
tile des courbes singletons. 

La comparaison des croissances entre les jumeaux est 
également un paramètre important de la surveillance, car 
c'est un paramètre « absolu », indépendant de l'âge de gros- 
sesse. Il existe pratiquement toujours une différence de 
croissance liée à des facteurs génétiques ou à une perfusion 
placentaire asymétrique. En fin de grossesse, on considère 
comme acceptables ou physiologiques des différences allant 
jusqu à 5 mm pour DBP et fémur, et 20 ou 30 mm pour la 
CA, selon les études. 

Malgré son imprécision, il est conseillé d'utiliser le poids 
foetal estimé (PFE) pour évaluer la discordance de crois- 
sance selon la formule très simple : 

PFE du jumeau le plus grand - PFE du plus petit/PFE du 
plus grand x 100 = A (%) 

Les statistiques montrent une altération nette du pronos- 
tic global à partir d'une discordance de 25 %. Il est proposé 
de fixer le seuil d'alerte pour A > 20 % (ISUOG et SOGC). 


Liquide(s) amniotique(s) et cloison 
interamniotique 


Plus encore que dans les grossesses uniques, le liquide 
amniotique est le paramètre essentiel du bien-être des 
fœtus. L'évaluation «à l'estime » est souvent suffisante, sinon 
la mesure verticale de la plus grande citerne amniotique est 
la méthode la plus utilisée (voir chapitre 5, Évaluation quan- 
titative du liquide amniotique) car l'index amniotique n'est 
pas utilisable dans le cas des grossesses multiples. 
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Comme pour les singletons, on parlera d'oligoamnios 
(ou oligohydramnios) si la plus grande citerne est inférieure 
à 2 cm et d'excès de liquide ou d'hydramnios (ou polyhy- 
dramnios) au-dessus de 8 cm. 

En pratique, on s'attache surtout à rechercher une asy- 
métrie des volumes entre les deux cavités amniotiques et 
ensuite il est souvent évident de voir s'il s'agit d'un excès 
d'un côté ou d'une insuffisance de l'autre. Pour dépister 
cette asymétrie, il faut étudier la géométrie de la cloison 
(fig. 18.22 et 18.23) : 
= flottante ou ondulante (faseyante comme une voile) en 

cas de liquides équilibrés; 
= bombante, repliée, plissée ou moulante en cas d'asymé- 

trie de production (les plis se trouvent plutôt du côté où 
le liquide amniotique est plus abondant). 

Mais il faut tester la cloison à plusieurs niveaux pour véri- 
fier que cet aspect n'est pas seulement local. Le cas extrême 
est constitué par le «jumeau coincé» ou stuck twin, en oli- 
goanamnios sévère collé à la paroi utérine par la cloison qui 
se moule sur lui (comme le film plastique d'un emballage 
sous vide). Il s'agit presque toujours de l'expression d'un 
STT (voir plus loin). 


Insertion placentaire et cordons 


Une attention particulière doit être portée au dépistage des 
insertions basses du placenta (placenta inséré bas ou PIB) 
qui, du fait du volume placentaire, sont plus fréquentes 
en cas de grossesse multiple. La surveillance et la prise en 
charge ne diffèrent pas de celles d'une grossesse monofcetale. 





Cloison faseyante 


Cloison plissée 
ou ondulante 


ou repliée 





Cloison plaquée 
ou moulante 


Fig. 18.22 Les différentes «présentations» dela cloison interovulaire. 
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Les irrégularités de résorption trophoblastique rendent 
également plus fréquentes les insertions marginales 
(fig. 18.24a) ou vélamenteuses (fig. 18.24b) des cordons 
(souvent cordon bas inséré sur placenta bas inséré, voir 
chapitre 5, Insertion placentaire et placenta inséré bas et 
fig. 5.49). L'insertion vélamenteuse serait trois fois plus fré- 
quente en cas de grossesse monochoriale, constituant alors 
un facteur de risque de RCIU. De plus, l'insertion basse du 
cordon, marginale ou vélamenteuse augmente le risque de 
procidence ou d'hémorragie de Benkiser mais peut parfois 
se repérer au 2° trimestre, à condition de la rechercher : le 
Doppler couleur doit être ici quasi systématique car il est 
plus efficace et plus rapide. Par ailleurs, c'est cette localisa- 
tion qui sert à l'identification des foetus (voir plus haut). 

Dans les très rares cas de grossesse monoamniotique, 
il faudra rechercher un «enchevêtrement » funiculaire 
(fig. 18.8e et f), ou enroulement des cordons, qui pourrait 
conduire à l'anoxie et la mort de l'un ou l'autre des fœtus. 
Cette complication est particulièrement redoutée dans la lit- 
térature et elle serait la première cause de mortalité périnatale 
dans cette forme de gémellaire. Dans les monoamniotiques, 
les insertions des cordons sont souvent très proches, ce qui 
facilite l'enroulement réciproque qui est un phénomène logi- 
quement fréquent (jusqu'à 80 % des cas). Cet enroulement 
peut produire une réduction progressive et importante de 
la longueur des cordons : en fin de grossesse, l'enroulement 
ne s'accentue plus faute de mobilité fœtale mais la croissance 
staturale des fœtus peut entraîner des tractions fortes et un 
étranglement vasculaire. Tant qu'il persiste assez de liquide, 
l'enchevêtrement des cordons peut se repérer assez facile- 
ment en mode Doppler couleur, mais il est impossible de 
prévoir la survenue d'une restriction circulatoire qui pour- 
rait se traduire au début par une augmentation brutale des 
résistances artérielles avec inversion diastolique. Pour ce type 
de complication (et pour les risques de dystocie), il est sou- 
vent proposé une surveillance très rapprochée au 3° trimestre 
et une extraction prématurée par césarienne. Cependant, il 
s'agit d'accidents rares pour des grossesses rares, et ces acci- 
dents sont sans doute surreprésentés dans les publications 
(peu de séries, beaucoup d'observations isolées). 


Col utérin 


En dehors de la menace d'accouchement prématuré, l'exa- 
men échographique du col utérin réalisé par voie vaginale 
conserve une prédictivité équivalente à celle des grossesses 
uniques pour le risque d'accouchement prématuré (voir 
chapitre 2, Col utérin), avec en particulier une valeur pré- 
dictive négative satisfaisante. Il s'agirait donc a priori d'un 
examen important dans le cadre d'une grossesse multiple, 
dont la prématurité représente la principale complication : 
fréquence multipliée par 7 et 50 % des naissances avant 
8 mois. 

Cependant, chez les patientes asymptomatiques, il n'y a 
pas d'accord sur l'utilité d'une mesure systématique du col 
pour diminuer la fréquence de la prématurité. En effet, dans 
le cadre des gémellaires, il n'existe pas de traitement d'effica- 
cité prouvée pour diminuer ce risque, ce que démontrent les 
données assez décevantes de la littérature. Tout en soulignant 
la faiblesse des preuves, plusieurs sociétés (SOGC et ISUOG) 
ont inscrit ce paramètre dans leurs recommandations (vers 
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Fig. 18.23 Liquide amniotique et cloison interovulaire. a. Cloison flottante = liquides équilibrés (dichoriale a 23 SA). b. Cloison faseyante 
ou ondulante = liquides équilibrés (monochoriale a 25 SA). c. Cloison bombante = déséquilibre léger (dichoriale à 23 SA). d. Cloison plissée (ou 
repliée) = un ou deux plis (>) qui témoignent d'un déséquilibre modéré ou débutant. Les plis sont plutôt dans la cavité où le liquide est le plus 
abondant. On note aussi une différence d'échogénicité entre les deux cavités. e. Cloison partiellement plaquée (—) = déséquilibre marqué. Il existe 
une nette différence de liquide amniotique. Sur ce cliché, on voit la cloison qui se moule autour du membre (+) du foetus en oligoamnios. Noter 
aussi la différence d'échogénicité des liquides amniotiques (monochoriale à 22 SA). f. Cloison plaquée (—) = déséquilibre franc, la cloison est 
invisible sauf lorsqu'elle passe en pont entre le tronc et un membre (monochoriale à 25 SA avec STT). 
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Fig. 18.24 Insertion placentaire du cordon en Doppler couleur. a. Insertion marginale (=) en bordure du placenta. b. Insertion vélamenteuse 
et basse du cordon. Les vaisseaux du cordon (—) cheminent dans les membranes en regard du col utérin avec un double risque en début de travail : 
d'une part la procidence car le cordon peut descendre dans le col, d'autre part l'hémorragie de Benckiser par déchirure d'un des vaisseaux présents 


dans les membranes. € : col; P : placenta marginal. 


20-22 SA, avec une longueur de 25 mm comme seuil de 
risque élevé). D'autres, comme l'American College of obste- 
tricians and gynecologists (ACOG), ne recommandent pas 
cette pratique de façon explicite. 


Vaisseaux et vélocimétrie Doppler 
Doppler des artères utérines 


Si une relation très significative entre la présence d'anoma- 
lies du Doppler utérin et l'apparition de pathologies vas- 
culaires est acquise dans les grossesses uniques, sa valeur 
prédictive semble moindre dans les grossesses multiples. Les 
résistances utérines et l'index de résistance sont plus bas avec 
une variation des valeurs qui augmente avec la surdisten- 
sion utérine (effet de la compression aortique maternelle). 
La présence d'un notch après 24 SA reste un argument en 
faveur d'une insuffisance vasculaire utéroplacentaire (voir 
chapitre 7, Étude des artères utérines). 

Cependant, les études disponibles n'ont pas clairement 
montré que l'usage du Doppler utérin améliorait le pronos- 
tic des grossesses gémellaires, en termes de mortalité ou de 
morbidité. Dans ces conditions, la pratique d'un Doppler 
des artères utérines n'est pas recommandée en dépistage 
pour les grossesses gémellaires. 


Doppler de l'artère ombilicale 


La réalisation d'un Doppler ombilical des deux fœtus est 
souvent recommandée lors de chaque échographie à partir 
de 22 SA pour les grossesses dichoriales et à partir de 16 SA 
pour les grossesses monochoriales; cette recommandation 
est soutenue par le CNGOF et lISUOG, mais elle est refusée 
par la SOGC en usage systématique (absence de preuve d'un 
bénéfice médical dans les grossesses non compliquées). 

Les conditions de mesure sont identiques à celles 
d'une grossesse monofcetale (voir chapitre 7, Étude de 
l'artère ombilicale). Il en est de même pour les courbes 
de référence et l'interprétation des résultats. L'enregistre- 
ment peut se faire comme pour une grossesse unique au 


niveau du cordon libre, car c'est la solution la plus simple 
(ISUOG). Toutefois, au 3° trimestre et en l'absence de repé- 
rage préalable, l'attribution certaine d'un cordon au fœtus 
correspondant est parfois difficile et oblige à effectuer un 
enregistrement au niveau de son implantation abdominale 
ou en paravésical : les résistances funiculaires d'aval sont 
alors ajoutées et, pour être tout à fait rigoureux, il faudrait 
en tenir compte dans l'interprétation des résultats (tolé- 
rance d'un index de résistance un peu plus élevé). 

Dans le cadre des grossesses monochoriales, l'existence 
d'une ou de plusieurs anastomoses vasculaires placentaires 
entre les artères des deux fœtus peut modifier les résistances 
et rendre difficile l'interprétation d'une diastole nulle ou 
d'un reverse flow dont la signification n'est pas automatique- 
ment péjorative (en dehors d'un contexte PAG ou de RCIU). 


Doppler des artères cérébrales et du ductus 
venosus 


Ces deux études vélocimétriques doivent être interprétées 
comme pour les grossesses monofcetales (voir chapitre 7, 
Étude des vaisseaux cérébraux et Doppler veineux). Tou- 
tefois, les décisions qui découleraient d'une valeur patho- 
logique, prédictive d'une hypoxie chez un jumeau, seront 
nuancées par le souci de préservation du second fœtus. 


Recherche des anastomoses vasculaires 
placentaires 


Cette étude (fig. 18.25) ne concerne que les grossesses mono- 
choriales où il existe quasiment toujours des anastomoses 
entre les deux circulations. La recherche de ces anasto- 
moses n'est pas proposée systématiquement car elle est par- 
fois impossible en fonction de la position du placenta ou des 
foetus. Elle est néanmoins utile dans les cas de pathologies où 
un déséquilibre circulatoire peut être suspecté. Elle peut être 
difficile et son résultat aléatoire, car toutes les anastomoses 
ne seront pas toujours repérables. Cependant les grands 
progrès des imageries de flux (Doppler et non-Doppler) 
facilitent et accélèrent considérablement la cartographie 
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Fig. 18.25 Étude de la plaque choriale en mode Doppler : anastomose artério-artérielle (AA-A) à 25 SA. a. L'anastomose artério-artérielle 
chemine sur la plaque choriale, en passant sous la fine cloison amniotique (—). Il s'agit d'un flux artériel en raison de sa vitesse (> 10 cm/s). Les 
flux opposés engendrent un écoulement alternatif : successivement bicolore (bleu puis orange) ou localement tourbillonnaire (=>), bleu et orange 


simultanément (voir placenta de la f 


la). b. Flux alternatif, en un va-et-vient régulier, dans l'anastomose de l'image a ce qui donne sur le 


spectre un aspect de reverse flow important. c. Dans la même anastomose, mélange de flux alternatifs, unidirectionnels où annulés. d. Dans la 
même anastomose, passage d'une diastole nulle à un profil de résistance moyenne. 


vasculaire de la surface placentaire : sensibilité aux flux lents 
et faibles, rendu volumique des anastomoses. En revanche, 
l'utilité réelle et l'interprétation pronostique ne sont pas par- 
faitement établies. 

Il faut s'efforcer de repérer les insertions des deux cor- 
dons et faire un balayage de la plaque choriale entre les deux, 
en mode Doppler couleur ( ), de part et d'autre 
d'un axe grossièrement représenté par les deux insertions, 
en allant jusqu à la périphérie du placenta. Rappelons que 
ces anastomoses sont de trois types (fis 
= les anastomoses veinoveineuses (AV-V) cont superficielles, 

sur la plaque choriale, et contiennent un flux sanguin par 
définition très lent, avec un débit faible ou nul quand les 
pressions sont identiques chez les deux foetus. Il n'y a pas de 
changement quand on passe d'un secteur à l'autre. Le rôle de 
ces anastomoses est mal connu mais il est sans doute impor- 
tant en cas de déséquilibre des pressions, soit pour compen- 
ser, soit pour aggraver. Dans tous les cas, leur présence est 
difficile à démontrer avec l'imagerie Doppler classique; 


= les anastomoses artérioveineuses (AA-V) sont essen- 
tielles car ce sont elles qui peuvent être à l'origine de 
transfusions importantes et du trés redouté STT. Elles 
sont toujours profondes, c'est-à-dire qu'elles se font sous 
la plaque choriale, par l'intermédiaire du réseau capillaire 
d'un cotylédon irrigué par une artère d'un fœtus et drainé 
par une veine de l'autre fœtus. Les émergences des deux 
vaisseaux sont assez proches sur la plaque choriale (moins 
de 5 mm) et il existe toujours une solution de continuité 
en surface. Les directions sont souvent alignées mais leur 
repérage reste difficile car rien ne distingue clairement 
l'artère entrante des autres artères du voisinage, ni la 
veine sortante de ses voisines; 

= les anastomoses artério-artérielles (AA-A) sont super- 
ficielles, elles présentent des flux assez rapides et sont 
assez facilement reperables quand on les voit passer d'un 
secteur placentaire à l'autre, sous la cloison (f a). 
On affirmera le diagnostic par les variations de flux très 
caractéristiques : inversion de couleur et inversion du 
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spectre type reverse flow, variabilité rapide (fig. 18.25b 
à d). On les retrouve en Doppler dans environ 60 % 
des monochoriales (mais dans 80 % à l'étude du pla- 
centa, par injection de colorant). La visibilité dépend 
évidemment du diamètre et on peut considérer qu'une 
anastomose bien visible peut probablement jouer un rôle 
significatif. Cependant, la visibilité dépend aussi beau- 
coup de l'accessibilité du placenta et de la sensibilité de 
l'imagerie des flux. Enfin, lorsque l'anastomose est d'un 
calibre suffisant, une onde de reflux peut se transmettre 
dans les artères du cordon entraînant un reverse flow 
intermittent. 


Compte rendu d'examen échographique 


Un document spécifique est préférable pour les grossesses 
gémellaires, avec un ou des schémas de repérage souvent 
utiles, au besoin sur papier si le modèle informatique est 
insuffisant ou pas assez clair. Conformément aux recom- 
mandations figurant dans le rapport de la CNEOE les infor- 
mations relatives à chacun des fœtus doivent être clairement 
individualisées et associées à un jeu d'iconographie par 
foetus. 


Complications non spécifiques 


Menace d'accouchement prématuré 
et prématurité 


Il s'agit d'une grossesse gémellaire ou multiple se présentant 
avec des contractions utérines régulières et douloureuses. 
On attend de l'échographie : 

= une estimation de la sévérité de la menace par l'étude du 
col (longueur inquiétante < 25 ou 30 mm selon les écoles, 
ouverture ou non de l'orifice interne), avec une bonne 
valeur prédictive négative; 

= le contrôle des vitalités fœtales, parfois de la placentation 
et de la datation si l'on ne dispose pas d'un bon examen 
précoce; 

= la recherche d'une étiologie évidente sous forme d'un 
hydramnios; 

a l'estimation des poids foetaux : ce paramètre, associé 
à l'âge gestationnel, est important pour décider d'un 
transfert in utero vers une structure adaptée à la prise en 
charge des nouveau-nés. 


Insertion basse du placenta 


Particulièrement fréquente en cas de grossesse multiple, 
elle doit être recherchée systématiquement au niveau du 
segment inférieur, sans hésiter à compléter l'examen par 
voie vaginale. En effet, une insertion basse du placenta 
peut provoquer des hémorragies en fin de grossesse ou 
en per-partum, et elle augmente le risque d'accouchement 
prématuré et/ou de rupture prématurée des membranes, de 
présentation(s) dystocique(s), ainsi que les risques d'hémor- 
ragie de la délivrance (voir chapitre 5, Insertion placentaire 
et placenta inséré bas). 


Hydramnios subaigu et chronique 


Un hydramnios est décrit dans environ 10 % des grossesses 
multiples et 25 % des grossesses monozygotes. Il peut 
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prendre une forme chronique, classique, avec une évolution 
progressive ou stable, ou à l'inverse une forme aiguë, souvent 
plus précoce (2° trimestre), qui fait partie des complications 
spécifiques envisagées plus loin (voir aussi chapitre 5, Excès 
de liquide amniotique et hydramnios). 

En cas de grossesse dichoriale, et comme dans les gros- 
sesses uniques, un hydramnios peut se développer dans une 
des poches amniotiques. On recherchera une malformation 
fœtale, oropharyngée (syndrome de Pierre Robin), digestive 
(atrésie de l'œsophage, sténose duodénale), neurologique 
(trouble de déglutition) chez l'un ou l'autre des foetus ou 
une insuffisance cardiaque. Le diabète maternel avec une ou 
des macrosomies peut entraîner des excès de liquides symé- 
triques ou non (avec parfois une macrosomie «dissimulée » 
par la plus petite stature naturelle des jumeaux). Le diagnos- 
tic d'hydramnios est facile mais le problème sera parfois de 
décider s'il y a excès ou insuffisance relative de liquide dans 
l'une ou l'autre cavité. 

Lorsqu il s'agit avec certitude d'une gémellaire mono- 
choriale, l'hydramnios sera a priori attribué a un STT plus 
ou moins sévère (voir plus loin). Dans tous les cas, la pré- 
sentation clinique de l'hydramnios chronique est totalement 
différente de l'hydramnios aigu, l'évolution est progressive, 
le ventre reste souple et indolore sous la sonde. 


Retard de croissance intra-utérin 


Le RCIU serait la deuxième cause (après la prématurité) de 
mortalité et de morbidité chez les jumeaux. Sa fréquence 
chez les jumeaux est mal évaluée et variable selon les séries, 
allant jusqu à 50 % dans certaines publications. Rappelons 
qu'il s'agit seulement d'un symptôme que l'on confond trop 
souvent avec une pathologie : un fœtus n'est pas malade 
d'un RCIU mais de la cause du RCIU. 


Définition et diagnostic 

Le diagnostic de retard de croissance repose sur la mesure 

des abdomens (CA) et l'estimation des poids foetaux (PFE). 

Schématiquement, on peut définir le RCIU des jumeaux soit 

en valeur absolue par rapport a une norme, soit en valeur rela- 

tive en les comparant entre eux. Les deux définitions peuvent 
se combiner, en particulier pour définir le RCIU «sélectif ». 
1. Définition en valeur absolue en se reportant a des 
courbes de mesures. Il faut alors choisir la courbe la mieux 
adaptée. On peut utiliser des courbes spécifiques des gros- 
sesses gémellaires ce qui se justifie a priori par la différence 
statistique des poids de naissance entre jumeaux et single- 
tons, et par la courbe de croissance particulière pour les 
jumeaux avec un ralentissement après 7 mois, surtout pour 
les monochoriales. Ces courbes particulières existent mais, 
en général, elles ne sont pas recommandées car : 
= elles sont surtout anciennes ou exotiques, non adap- 
tées à notre population; 

= elles reposent souvent sur des échantillons assez 
réduits ; 

= elles concernent le poids de naissance et non le PFE; 

= elles ne prennent pas en compte la chorionicité; 

= elles ne sont pas personnalisées (sexes et paramètres 
parentaux) ; 

= elles compliquent la surveillance échographique 
prénatale. 
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Actuellement, on recommande (ISUOG, SOGC) 
d'utiliser les mémes courbes que pour les grossesses 
monofcetales, même si cela entraîne un surdiagnostic 
de RCIU mais ce «surrisque » est jugé préférable à celui 
d'une insuffisance de dépistage. 

Comme pour les grossesses monofcetales, la croissance 
de chaque jumeau peut être influencée par son sexe et par 
des paramètres constitutionnels parentaux : on peut donc 
utiliser les courbes personnalisées de Gardosi ou celles 
de l'AUDIPOG (Association des utilisateurs de dossier 
informatisé en pédiatrie, obstétrique, et gynécologie), ou 
encore les courbes françaises plus récentes EPOPé (équipe 
de recherche en épidémiologie obstétricale, périnatale 
et pédiatrique, 2016), ajustées pour le sexe fœtal et pour 
la taille, le poids et la parité de la mère (voir chapitre 7, 
Anomalies de la croissance fœtale : macrosomie et RCIU). 
Mais ces courbes ajustées sont fondées sur l'étude des 
grossesses monofætales, ce qui diminue certainement 
leur pertinence, surtout en fin de grossesse, car on ne sait 
pas comment les statures parentales influent sur celles 
des fœtus jumeaux. De plus, leur usage ne semble pas 
améliorer significativement le dépistage des petits poids 
pour l'âge (PAG < 10° percentile) par rapport aux courbes 
standard non personnalisées (elles ne font pas moins bien 
non plus). Toutefois, il semble intéressant de les préférer 
car elles sont plus performantes pour repérer les PAG 
< 3° percentile et les fœtus à risque de complications néo- 
natales (l'usage des courbes EPOPé n'est pas encore bien 
défini dans les recommandations françaises). 

2. Définition en valeur relative, en comparant les para- 
mètres des deux fœtus. C'est une approche simple et 
sensible, même si elle se trouve en défaut si les deux 
fœtus ont un retard identique (double PAG), mais ceci 
est rare en pratique. En effet, il est habituel de constater 
une différence (A) de croissance et le pourcentage de 
discordance doit être calculé par rapport au plus gros 
fœtus (voir plus haut Biométrie et surveillance des crois- 
sances). Globalement, une discordance de plus de 20 % 
est associée à un diagnostic de RCIU dans près de 50 % 
des cas, et le risque de mort in utero est significativement 
plus élevé lorsqu'elle atteint 25 % : une surveillance rap- 
prochée s'impose donc. L'augmentation de la mortalité 
et de la morbidité du jumeau hypotrophe est encore plus 
importante en cas de grossesse monochoriale. 

Quand le RCIU n'affecte qu'un des foetus, on parle de 
retard de croissance sélectif (ou sRCIU) dont la défi- 
nition n'est pas totalement consensuelle. Le sRCIU se 
définit communément comme un PFE < 10° percentile 
chez l'un des foetus et un PFE «normal» chez l'autre. Une 
différence de plus 20 mm pour le périmètre abdominal 
est aussi proposée comme signe d'alerte (SGOC). Une 
définition plus précise est classiquement recommandée : 
PFE < 10° percentile et une discordance A > 25 %. 
L'ISUOG (2016) préconise plutôt le seuil «pragmatique » 
de À à 20 % pour sélectionner les grossesses à risque. En 
théorie, cette définition est complétée par l'absence de 
signe de STT (pas d'oligoamnios, pas d'hydramnios). Il 
faut aussi souligner que pour d'assez nombreuses publi- 
cations récentes, le SRCIU ne concerne que les gémel- 
laires monochoriales. 


Formes étiologiques 


Le bilan étiologique est semblable à celui d'une grossesse 
unique, mais l'interprétation est souvent plus difficile. Quand 
un jumeau présente un déficit de croissance, il peut s'agir 
d'une pathologie isolée et limitée de l'unité foetoplacentaire 
dont il fait partie, d'origine endogène ou exogène, et c'est sur- 
tout le cas pour les grossesses « séparées », dichoriales. Mais il 
peut aussi s'agir d'une anomalie liée à la gémellité elle-même 
à type de compétition déséquilibrée pouvant déboucher sur 
un «conflit d'intérêts » entre les deux fœtus : c'est surtout 
le cas de grossesses monochoriales avec au premier plan le 
STT. Le type de placentation est donc un paramètre essentiel 
à prendre en compte conduisant à distinguer deux formes 
étiologiques : RCIU dichorial et RCIU monochorial. 


RCIU et grossesse dichoriale 

Si la grossesse est dichoriale, chaque fœtus joue pour son 

propre compte et on retrouve le même listing que pour les 

grossesses uniques (voir chapitre 7, Anomalies par défaut : 

PAG et RCIU) : 

= causes maternelles, en réalité très rares, touchant de 
façon identique ou inégale les deux fœtus : tabac, drogues 
et toxiques, maladies chroniques (hypertension artérielle 
chronique, insuffisance respiratoire ou cardiaque, anémie 
et hémoglobinopathies) ; 

= causes maternofcetales : insuffisance utéroplacentaire et 
pré-éclampsie ; 

= infections foetales TORCH (toxoplasmose, rubéole, cyto- 
mégalovirus, herpès); 

= malformation ou anomalie chromosomique avec atteinte 
d'un seul fœtus. 


RCIU sélectif et grossesse monochoriale 
En cas de grossesse monochoriale, un RCIU est constaté a 
la naissance deux fois plus souvent qu'en cas de grossesse 
dichoriale. Pendant la grossesse, une discordance de crois- 
sance significative supérieure à 25 % est également diagnos- 
tiquée deux fois plus souvent (soit environ 20 % des cas). 
Cependant, même si l'on a une certitude de la monocho- 
rionicité, une discordance de croissance constatée à partir 
du 2° trimestre ne doit pas être rapportée systématiquement 
à un STT, car il peut aussi s'agir d'un retard de croissance 
sélectif ou sRCIU. Une étude morphologique soigneuse du 
fœtus hypotrophe doit être effectuée à la recherche d'une 
pathologie malformative, non génétique ou même géné- 
tique mais d'expression différente chez les deux jumeaux. De 
même, l'hypothèse exceptionnelle de jumeaux monozygotes 
hétérocaryotes peut dans ce cas être évoquée. Mais le méca- 
nisme principal du sRCIU est une mauvaise répartition de 
l'involution trophoblastique (voir fig. 5.39) au moment de 
la placentation. Une asymétrie d'involution peut être à l'ori- 
gine de deux phénomènes délétères, souvent associés : 
= d'abord un partage inégal et une asymétrie des territoires 
vasculaires dédiés à chaque fœtus au sein du placenta 
monochorial (fig. 18.26); 
= ensuite, cette asymétrie d'involution détermine souvent 
une implantation marginale ou vélamenteuse d'un cordon 
(fig. 18.24). Or une insertion funiculaire vélamenteuse est 
significativement associée à une discordance pondérale 
supérieure à 20 % avec un risque relatif supérieur à 3. 
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À cette inégalité territoriale, il faut ajouter et combiner 
le rôle aggravant ou protecteur des anastomoses vasculaires. 
Au total, selon les publications et selon les définitions, on 
retrouve un SRCIU dans 10 à 25 % des gémellaires mono- 
choriales et il est d'autant plus dangereux qu'il se manifeste 
précocement au 2° trimestre. 

En cas de RCIU sur grossesse monochoriale, il est 
important de différencier un RCIU sélectif d'un STT car la 
prise en charge et le pronostic sont différents : si le RCIU 
sélectif est sévère, le foetus concerné peut, comme dans une 
grossesse monofætale, réduire sa diurèse avec une vessie 
peu visible et un oligoanamnios mais, dans ce cas, le second 
foetus eutrophique aura une diurèse et un volume de liquide 
amniotique normal (pas d'excès de liquide, fig. 18.31e). 
L'évaluation Doppler du plus petit fœtus (fig. 18.27) permet 
une classification des sRCIU monochoriaux en trois types 
(classification de Gratacos, 2007) selon la valeur de la dias- 
tole ombilicale et son évolution : 
= type I (30-45 % des cas, selon les séries) : index de résis- 

tance ombilical normal ou légèrement élevé mais diastole 

non nulle; 

= type II (20-45 %) : diastole ombilicale nulle ou reverse 
flow (inversion de flux) de maniére permanente; 

= type HI (10-50 %) : reverse flow intermittent avec suc- 
cession de phases de flux inversé, de diastole nulle puis 
de flux diastolique faible avec une périodicité lente sur le 
méme tracé (pour observer le phénomene, la vitesse de 
défilement du spectre doit être réduite et le temps d'explo- 
ration prolongé). A noter que ce type de tracé peut parfois 

s observer dans des gémellaires monochoriales normales, 


sans RCIU, avec des insertions placentaires trés proches. 
Le reverse flow est en général retrouvé dans les deux artères 
ombilicales du fœtus en raison de l'anastomose (physiolo- 
gique) de Hyrtl entre les deux artères à l'implantation du 
cordon. De plus, le reverse flow est surtout marqué à proxi- 
mité de cette implantation et peut disparaître à proximité 
de l'ombilic. L'inversion de flux signale que l'autre fœtus 
envoie du sang dans les artères ombilicales via une ou plu- 
sieurs anastomoses, de façon permanente ou intermittente. 
Dans l'ensemble, les publications sont concordantes sur 

l'intérêt pronostique de cette classification : 

= pronostic satisfaisant dans les sRCIU de type I, avec 
un taux de survie de plus de 90 % et une durée de 
grossesse nettement supérieure. On pense que ces 
grossesses seraient caractérisées par un déséquilibre ter- 
ritorial placentaire mais avec des anastomoses vasculaires 
abondantes permettant de compenser partiellement l'in- 
suffisance du plus petit territoire ; 

= morbidité et mortalité nettement augmentées pour les 
sRCIU de type II, avec un risque proche de 15 % de 
complications cérébrales pour le foetus hypotrophique 
(hémorragie intraventriculaire et lésions de leucomalacie). 
A l'inverse du précédent, pour ce type II, les anastomoses 
placentaires sont très réduites, peu nombreuses et de faible 
calibre, et elles ne permettent pas de compensation comme 
pour le type I. On se rapproche de la configuration d'une 
grossesse dichoriale avec deux placentas séparés et inégaux ; 

= en cas de sRCIU de type III, il existe souvent une 
tres forte asymétrie des territoires placentaires et il y a 
constamment une ou plusieurs importantes anastomoses 





Fig. 18.26 Retard de croissance intra-utérin sélectif. a. Schéma d'une involution trophoblastique asymétrique en début de grossesse sur grossesse 
monochoriale conduisant a une asymétrie des implantations funiculaires et des territoires vasculaires. b. Radiographie placentaire avec contraste 
vasculaire sur RCIU asymétrique mettant en évidence la discordance des territoires vasculaires et l'absence d'anastomose significative entre les deux 
territoires. La ligne jaune dessine l'équateur vasculaire. Le deuxième cordon (—) a une implantation marginale. Source : fig. 18.26b de L. Devisme. 
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Fig. 18.27 Retard de croissance intra-utérin sélectif, Doppler ombilical. a. Type II : diastole nulle en permanence. b. Type Ill : reverse flow 
intermittent avec succession de phases de reverse flow, de diastole nulle puis de diastole faible. Monochoriale a 33 SA : poids foetaux un peu 
déséquilibrés (PFE à 1500 et 1800 g) mais bonnes courbes de croissance et liquide amniotique en bonne quantité des deux côtés. 


(diamètre > 2 mm) bidirectionnelles artério-artérielles 
(AA-A) et souvent des insertions funiculaires proches. 
La ou les anastomoses AA-A peuvent étre repérées assez 
facilement a la surface du placenta en Doppler couleur et 
elles jouent un rôle de suppléance pour le secteur insuffi- 
sant. Ces anastomoses autorisent des flux très importants 
entre les deux systemes circulatoires, expliquant la gravité 
des complications et leur imprévisibilité. Il n'y a pas ici de 
phénomène progressif de transfusion comme dans le STT 
mais plutôt des « bascules » hémodynamiques massives 
entre les deux circulations, avec un risque d'hypotension 
intermittente dangereuse. Ce basculement peut étre pro- 
voqué par un simple épisode de bradycardie chez le plus 
petit foetus. Pour ces sRCIU de type III, les risques de 
mort in utero et de mort néonatale sont également aug- 
mentés (de l'ordre de 15 a 20 %, pour chacun). Mais il 
existe également une augmentation importante et signi- 
ficative du risque de lésion cérébrale ischémique chez 
l'autre foetus eutrophique (leucomalacie périventriculaire, 
environ 20 %). Il est donc essentiel dans cette dernière 
situation de surveiller en échographie de manière rigou- 
reuse et répétée la normalité des structures cérébrales de 
ce jumeau, et d'y associer une exploration complémen- 
taire par IRM à partir de 30 SA. 

L'anastomose AA-A entre le foetus normal et l'hypo- 
trophe présente une parenté physiopathologique avec la 
séquence de perfusion artérielle inversée du fœtus acar- 
diaque (twin reverse arterial perfusion ou TRAP, voir plus 
loin). A l'évidence, ces sRCIU avec Doppler de type III 
réalisent l'association d'une complication non spéci- 
fique - l'hypoplasie d'un secteur placentaire - et d'une 
complication spécifique liée aux anastomoses vasculaires 
placentaires. Ils ne doivent pas étre confondus avec le 
STT méme si le plus gros foetus se comporte comme un 
transfuseur intermittent vis-a-vis du sRCIU. De plus, les 
principes du traitement sont assez voisins mais les choix 
sont compliqués et les grosses anatomoses sont difficiles 
a obturer. 


Remarque : précision de vocabulaire 


Pour le RCIU, le terme «sélectif» n'implique pas un choix 
(comme dans le foeticide sélectif) mais une constatation et 
signifie seulement qu'un seul jumeau est trop petit. C'est la tra- 
duction (trop) simple du selective anglais. Il peut s'agir aussi bien 
d'une grossesse monochoriale que d'une dichoriale, mais l'usage 
actuel réserve plutôt ce terme a des grossesses monochoriales. 
Le STT peut provoquer, au moins transitoirement, un retard 
sélectif mais il est généralement exclu de la définition du sRCIU. 
Par ailleurs, il faut éviter les termes de RCIU «symétrique » ou 
«asymétrique » pour les jumeaux car c'est très ambigu : on ne 
sait pas si la symétrie concerne la répartition du retard entre les 
deux fœtus ou la répartition du retard «dans» l'un des fœtus 
(harmonieux ou dysharmonieux). 


Complications spécifiques des grossesses 
gémellaires monochoriales 


Les complications spécifiques ne concernent que les gros- 
sesses gémellaires monozygotes et donc essentiellement les 
monochoriales, alors que les jumeaux fraternels (gémel- 
laire dizygote) n'ont pas plus de spécificité que des frères et 
sœurs normaux. Ces grossesses monochoriales représentent 
un petit tiers des gémellaires mais sans doute plus des trois 
quarts des complications de la gémellité. 


Syndrome transfuseur-transfusé (STT) 
et séquence anémie-polycythémie (TAPS) 


Le syndrome transfuseur-transfusé, ou STT, est LA com- 
plication redoutée des grossesses gémellaires et c'est une 
complication spécifique de la gémellaire monochoriale diam- 
niotique (pour les anglo-saxons : TTTS pour Twin-to-twin 
Transfusion Syndrome ou TOPS pour Twin Oligoamnios 
Polyhydramnios Sequence). On retiendra facilement et schéma- 
tiquement qu'il survient dans 15 % des monochoriales et qu'il 
tue 15 % de l'ensemble des jumeaux, toutes formes confondues. 
On lui doit aussi une part importante de la morbidité (handi- 
caps neurologiques, prématurité, RCIU) chez les jumeaux. 
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Comme indiqué plus haut, le STT est très rare en cas de 
grossesse monoamniotique, ce qui avait fait suspecter un 
rôle de la cloison amniotique dans l'équilibre hémodyna- 
mique entre les foetus. En réalité, il existe des STT dans les 
formes monoamniotiques mais il s'agit de l'addition de rare- 
tés avec des séries très faibles : des anastomoses placentaires 
plus nombreuses auraient un rôle protecteur. 

La séquence anémie-polycythémie (ou TAPS pour Twin 
Anemia Polycythemia Sequence) est une forme a minima 
de STT, plus récemment décrite, sans transfert liquidien 
important entre les deux fœtus. 


Physiopathologie (fig. 18.28) 

Comme son nom l'indique, le STT correspond au passage 

de sang en quantité anormale de l'un des deux fœtus, le 

transfuseur, vers l'autre fœtus, le transfusé. Il y a un assez 

large consensus sur plusieurs éléments de physiopathologie : 

= la transfusion se fait par une anastomose artériovei- 
neuse (AA-V) unidirectionnelle, fonctionnelle et d'un 
calibre suffisant; 
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= on considère que les anastomoses bidirectionnelles 


artério-artérielles ont normalement un rôle protecteur 
(rôle de soupape) pour empêcher une surcharge chez le 
jumeau transfusé (receveur). En effet, lorsqu'il existe une 
ou des AA-V visibles, le risque de STT n'est que de 5 %. 
En l'absence d'une telle anastomose bidirectionnelle, le 
risque s'élève à 60 %. Le STT serait donc lié à une absence 
ou à une insuffisance fonctionnelle de ces anastomoses 
(trop petit nombre ou calibre trop faible) ; 


= le jumeau transfuseur (donneur) va souffrir d'une hypo- 


volémie entraînant l'activation du système rénine-angio- 
tensine (SRA) pour maintenir la pression artérielle avec 
pour conséquence l'oligurie et l'oligoamnios; 


= chez le jumeau receveur, il s'installe une hypervo- 


lémie et une surcharge cardiaque responsable d'une 
sécrétion endocardique du facteur atrial natriurétique 
(atrial natriuretic peptide ou ANP) d'où la polyurie et 
l'hydramnios ; 


= les mécanismes de régulation hormonale mis en place 


par le jumeau transfuseur permettent le maintien de son 
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Fig. 18.28 Syndrome transfuseur-transfusé (STT). Physiopathologie. a. Injections vasculaires intracordonales sur placenta monochorial diam- 
niotique mettant en évidence des anastomoses entre les deux circulations fœtales (artères en coloration rouge, veines en bleu et vert). Ici, pas de 
STT : ce placenta n'est pas celui des jumeaux en b. b. Jumeaux à 22 SA après avortement spontané lié à une poussée d'hydramnios aigu. À gauche, 
le foetus transfuseur hypotrophique et, à droite, le jumeau dit transfusé ou «receveur », hypertrophique, gonflé d'œdème diffus. c. Synthèse de la 
physiopathologie du STT. PA : pression artérielle; ANP : atrial natriuretic peptide; SRA : système rénine-angiotensine. 
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hémodynamique mais souvent au prix de lésions rénales 
pouvant se pérenniser; 

= les urines fœtales étant nettement hypo-osmolaire, le 
jumeau transfusé présente rapidement une hémocon- 
centration et une hyperviscosité sanguine qui, associées 
à la surcharge vasculaire, expliquent la décompensation 
cardiaque fréquente, encore majorée par une hyperten- 
sion artérielle fœtale induisant une cardiomyopathie 
(effet de la « perfusion » d'angiotensine reçue de la part 
du donneur) ; 

= la défaillance des circuits protecteurs bidirectionnels 
(AA-A ou AV-V) peut être progressive par insuffisance 
fonctionnelle liée à la croissance, ou brutale par obstruc- 
tion (thrombose). Cela conditionne la date et la vitesse 
d'installation du syndrome. 


Clinique 

Le STT apparaît en général au 2° trimestre et il est d'au- 
tant plus sévère qu'il est précoce (début du 2°, voire fin 
du 1“ trimestre) : en l'absence d'intervention médicale, 
les formes précoces aboutissent à une mortalité proche 
de 100 % pour les deux fœtus. Des formes tardives 
peuvent parfois se rencontrer au 3° trimestre. Il peut se 
révéler cliniquement de manière brutale par une aug- 
mentation rapide du volume utérin en rapport avec un 
hydramnios aigu qui assombrit beaucoup le pronostic 
(voir plus loin). Mais l'évolution peut être progressive, 
et le diagnostic se confirme et se complète au fur et à 
mesure de la surveillance échographique. Dans tous les 
cas, le pronostic doit être réservé pour l'un et l'autre 
fœtus, à la fois en raison de leur propre souffrance mais 
aussi en raison du risque de prématurité ou d'avortement 
tardif. Les recommandations actuelles pour une surveil- 
lance bimensuelle des grossesses monochoriales (à partir 
de 16 SA, voir plus haut Protocoles, recommandations) 
devraient permettre une orientation précoce vers le ser- 
vice le mieux adapté. 


Remarque 


Une surveillance tous les 15 jours peut paraître lourde et même 
difficile à organiser faute de place ou de moyens (cela représente 
huit à dix échographies). Cependant, il ne s'agit pas de répéter à 
chaque fois une étude morphologique complète des deux fœtus. 
Quelques minutes suffisent pour détecter un déséquilibre fla- 
grant des liquides amniotiques, visualiser les vessies, effectuer 
un Doppler ombilical et mesurer trois ou quatre paramètres 
biométriques. 


Diagnostic 

Le diagnostic du STT est échographique et repose sur au 

moins trois critères considérés comme obligatoires : 

1. grossesse monochoriale diamniotique (exceptionnelle- 
ment monoamniotique), donc jumeaux de même sexe et 
masse placentaire a priori unique (sans exclure la possibi- 
lité de bipartita ou de cotylédon accessoire) ; 

2. différence de volumes vésicaux (fig. 18.29) traduisant 
l'asymétrie des diurèses foetales (grosse vessie chez le 
receveur, vessie petite ou mal visible pour le donneur, 
donc nécessité parfois d'un examen prolongé) ; 

3. différence nette de quantité de liquide amniotique 
(fig. 18.30 et 18.31) dans les deux poches, la cloison 
amniotique faisant nettement saillie dans un sens pour 
se «mouler» plus ou moins sur l'un des foetus. L'excès 
de liquide correspond au fœtus polyurique considéré 
comme receveur, le fœtus donneur oligoanurique se trou- 
vant dans une poche en oligoamnios. Par convention, le 
diagnostic d'oligoamnios sera retenu sur une mesure 
verticale de la plus grande citerne amniotique inférieure 
à 20 mm et celui d'hydramnios sera pris en compte sur 
une mesure verticale de la citerne amniotique maximale 
supérieure à 80 mm avant 20 SA et supérieure à 100 mm 
après 20 SA. 

Au début de son installation, le STT peut n'apparaître que 
sous la forme d'un déséquilibre modéré des volumes amnio- 
tiques entraînant un refoulement de la cloison interamnio- 





Fig. 18.29 Syndrome transfuseur-transfusé (STT). Asymétrie des vessies. a. STT à 22 SA. Petite vessie et oligoamnios chez le donneur (D), en 
comparaison avec le receveur (R) dont on devine le cordon assez gros. La vessie du donneur est quand même bien visible = stade 1 de Quintero. 
Cloison amniotique (—). b. Doppler codage couleur des artères ombilicales intra-abdominales pour objectiver la vessie vide du transfuseur en 


anamnios, absente entre les deux artères (—) = stade 2. 
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Fig. 18.30 Syndrome transfuseur-transfusé (STT). Asymétrie des liquides. a. STT à 22 SA. Nette discordance de volume amniotique. b. Très 
importante asymétrie, surtout liée à un excès de liquide d'un côté alors que l'oligoamnios est modéré de l'autre côté. c. STT stade 1. Discordance 
des volumes amniotiques : l'oligoamnios devient sévère pour le transfuseur, la cloison amniotique se plaque sur le transfuseur et commence à 
«habiller » les membres. Noter la discrète différence d'échogénicité des liquides amniotiques. d. La cloison amniotique (=) se replie sur elle-même 
après avoir enveloppé les segments de membre ou le tronc du transfuseur, en anamnios total, donnant l'impression d'une cloison unique séparant 
deux poches de volume satisfaisant. e. Schéma mettant en évidence le repli de la cloison autour du transfuseur, pouvant laisser croire à un volume 
amniotique faussement normal. Tsé : transfusé; Tseur : transfuseur; P : placenta; CA : cloison amniotique. 


tique (fig. 18.22) vers le futur fœtus donneur, commençant 
à se plaquer sur quelques segments foetaux ou formant le 
«signe du plissement », des replis membranaires se formant 
en direction de la poche en excès de liquide (fig. 18.234). 
Une différence d'échogénicité des liquides amniotique 
peut souligner cet aspect. L'évolution vers un STT complet 
pouvant être rapide, cette constatation doit conduire à rap- 
procher la consultation suivante (1 semaine) et envisager la 
demande d'un deuxième avis. 

À l'extrême, l'aspect échographique réalise un tableau de 
stuck twin (fig. 18.22, 18.23e et f et 18.31), précédemment cité, 


dont le STT représente l'étiologie principale. L'échographie 
objective alors un hydramnios évident associé à un oligoanam- 
nios dans la poche du fœtus transfuseur : celui-ci, «moulé» par 
la cloison dans sa cavité presque vide, apparaît plaqué contre la 
paroi utérine ou le placenta, anormalement suspendu comme 
en apesanteur. Compte tenu de l'hyperpression majeure dans 
la poche amniotique du receveur, le placenta est étiré et appa- 
raît souvent très fin. La cloison interamniotique collée sur 
un fœtus n'est plus spontanément visible, donnant un faux 
aspect de grossesse monoamniotique. Elle doit être recherchée 
au contact du fœtus transfuseur, parfois visualisable dans les 
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Fig. 18.31 Syndrome transfuseur-transfusé (STT). Hydramnios et jumeau «coincé» (stuck twin). a. Hydramnios important autour du 
foetus A. Le foetus B présente une hypotrophie nette avec un oligoamnios et un aspect inhabituellement «suspendu», ce qui constitue une 
ébauche de stuck twin. Les amnios dessinent un faux lambda (+). b. Hydramnios subaigu et jumeau « coincé » suspendu par la cloison plaquée (—). 
c. Stuck twin : transfuseur suspendu contre la paroi utérine à droite de l'image, plaqué par la cloison amniotique qui n'est pas visible. Un artefact 
de faisceau accessoire (—) dessine une fausse image de cloison. d. Transfuseur (A) suspendu à gauche de l'image; cloison amniotique non visible 
moulée sur le transfuseur; hydramnios aigu pour le transfusé (B) dont l'exploration peut être difficile à cause de l'éloignement; amincissement du 
placenta (—). e. Asymétrie des liquides, mais c'est l'oligoanamnios du foetus A qui domine. La cloison (—) se moule sur le foetus hypotrophique, 
«coincé » et replié sur lui-même. Autour du B, la quantité de liquide est normale (donc on peut évoquer aussi un RCIU sélectif). Source : 

de J.-Ph. Bault. 
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régions articulaires foetales ou dans les zones de contact entre 

le foetus et la paroi utérine. La prise en charge thérapeutique 

devient une urgence. 
D'autres critères viennent conforter le diagnostic mais 

ils sont facultatifs : 

= RCIU chez le jumeau donneur, avec divergence souvent 
précoce des croissances foetales mais inconstante, envi- 
ron deux fois sur trois (voir plus haut et fig. 18.18); 

= différence d'échogénicité entre deux secteurs placentaires 
(à comparer au pied de chaque cordon, fig. 18.32); 

= diamètres funiculaires rs Le ae d'un côté, 
œdématié de l'autre (fig. 18.33); 





= apparition de signes d'insuffisance cardiaque chez le 
fœtus receveur : une lame d'ascite est souvent le pre- 
mier symptôme (fig. 18.34a), puis le tableau se complète 
d'une cardiomégalie hypertrophique (fig. 18.34b et c) et 
eee ee tricuspide et reflux veineux 
en Doppler, fig. 18.34e) avec œdèmes, de En 
importants dad a l'anasarque (fig. 18.34d). 
L'addition de ces critéres devrait perce die de différen- 
cier un STT des rares tableaux cliniquement proches, mais 
non spécifiques car non liés aux anastomoses placentaires, 
de pronostic et de prise en charge différents : sRCIU par 
insuffisance placentaire, pathologies infectieuses ne touchant 


D 58.8mm 
D 25 6mm 


Fig. 18.32 Syndrome transfuseur-transfusé (STT). Échogénicité du placenta. Territoire placentaire plus épais et plus échogène chez le rece- 
veur À (image de gauche, 60 mm) que chez le donneur B (image de droite, 25 mm). Transition assez nette entre les deux territoires (—). Cloison 


plissée (---»). 





Fig. 18.33 Syndrome transfuseur-transfusé (STT). Aspect des cordons. a. Asymétrie des cordons : aspect grêle à gauche, volumineux et 
œdématié à droite. b. Œdème majeur du cordon du foetus transfusé, avec images pseudo-kystiques dans la gelée de Wharton. 
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Fig. 18.34 Syndrome transfuseur-transfusé (STT) - stade 4. a. 26 SA. Apparition d'une lame d' ascite chez le foetus receveur (—). b. Petit 
épanchement péricardique (—) chez le foetus transfusé. c. Cardiomégalie hypertrophique, asymétrie ventriculaire et lame d'épanchement péricar- 
dique (—) chez un foetus transfusé. d. Anasarque du foetus transfusé avec œdème péricéphalique. e. Doppler du canal d'Arantius (ductus venosus) 


pathologique avec onde a négative (—) chez le foetus receveur a 17,5 SA. 
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qu'un seul fœtus, anomalie génétique s'exprimant de façon 
différente. On retiendra surtout que le RCIU sélectif n'est pas 
associé au tableau de polyurie-hydramnios chez le cojumeau 
eutrophique (voir plus haut Complications non spécifiques, 
Retard de croissance intra-utérin). 


Surveillance échographique du STT 


Le STT nécessite une prise en charge spécifique et, pour la 

France, elle se fait au sein d'un réseau de centres spécialisés 

(centres dits «de compétence»), organisés autour du centre 

de référence pour ce syndrome à l'hôpital Necker-Enfants 

malades de Paris. 

Le bilan et la surveillance échographique du STT sus- 

pecté ou confirmé comporteront : 

= des biométries fœtales, comparatives et rapprochées, 
hebdomadaires dès que le diagnostic de STT est posé ou 
évoqué; 

a l'évaluation des volumes amniotiques : c'est certainement 
la méthode la plus fiable et la plus fine pour évaluer le 
bien-être foetal par la comparaison des diurèses; 

= une étude des vessies : évaluation comparative à l'estime, 
simple et rapide; 

= une étude des cordons : diamètre et œdème; 

= une étude des Doppler fœtaux en commençant par 
l'artère ombilicale et en complétant systématique- 
ment avec le secteur artériel cérébral (artère cérébrale 
moyenne) et le secteur veineux (veine ombilicale et 
canal d'Arantius) : 

- au niveau cérébral, la baisse des résistances témoigne 
d'une souffrance fœtale avec circulation d'épargne 
(voir chapitre 7, Étude des vaisseaux cérébraux), 

— au niveau veineux, l'insuffisance cardiaque droite 
entraîne un reflux au niveau du canal d'Arantius 
(onde a négative, fig. 18.34e) et un flux pulsatile dans 
la veine ombilicale, 

— la vitesse systolique dans l'artère cérébrale moyenne 
permet d'évaluer le degré d'anémie ou de polyglobulie 
du sang foetal (fig. 18.35); 

= une cartographie Doppler couleur des vaisseaux de la 
plaque choriale pour rechercher les anastomoses (facul- 
tatif, voir fig. 18.25) : la présence d'une AA-A est peu 
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fréquente en cas de STT (car ces anastomoses semblent 
avoir un effet protecteur), elle serait plutôt considérée 
comme rassurante et pourrait intervenir dans les orien- 
tations thérapeutiques. 


Pronostic et classification 


Les principaux facteurs pronostiques sont : 

= la date d'apparition des premiers symptômes cliniques et 
échographiques car la sévérité est en effet d'autant plus 
importante que le début est plus précoce; 

= l'hydramnios aigu qui constitue une urgence thérapeu- 
tique (voir ci-dessous) ; 

= l'apparition de signes d'insuffisance cardiaque avec ana- 
sarque chez le fœtus receveur (souvent précédée d'un 
retentissement sur l'hémodynamique dans le ductus 
venosus et la veine ombilicale) ; 

= l'existence de signes d'insuffisance placentaire relative 
dans le territoire du jumeau transfuseur (avec flux diasto- 
lique nul ou reverse flow en ombilical). 
La classification en cinq stades de Quintero est une 

manière assez simple de préciser la gravité du STT : 

= stade 1 : association oligoamnios (donneur) + hydram- 
nios (receveur), asymétrie des vessies (visible chez le 
receveur, plus petite mais encore visible chez le donneur), 
pas d'anomalie des Doppler; 

= stade 2 : idem stade 1 mais vessie non visible chez le don- 
neur après un temps d'examen suffisant (anurie fœtale) ; 

= stade 3 : idem stade 2 mais apparition d'anomalies du 
Doppler chez l'un ou l'autre foetus (ou les deux) : diastole 
nulle ou reverse flow ombilical, ou reverse flow dans le 
canal d'Arantius (ductus venosus) avec une onde a néga- 
tive, ou veine ombilicale pulsatile ; 

= stade 4: signes de décompensation cardiaque chez le 
receveur (épanchements, anasarque ou cardiomyopathie 
avec insuffisance tricuspidienne) ; 

= stade 5: mort d'un des jumeaux. 


Séquence anémie-polycythémie (TAPS) 
Une anémie chez un fœtus associée dans le même temps 
à une polyglobulie ou polycythémie chez l'autre fœtus 





Fig. 18.35 Séquence anémie-polycythémie ou TAPS, Doppler cérébral. 27 SA. Vitesse systolique maximale dans l'artère cérébrale 
moyenne (VSM-ACM) élevée chez le foetus anémique (a) et faible chez le foetus polyglobulique (b), respectivement 56 cm/s (> 1,55 MoM) et 


19 cm/s (< 0,80 MoM). 
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constitue la «séquence » anémie-polycythémie ou Twin 
Anemia Polycythemia Sequence (TAPS) que l'on peut aussi 
désigner comme une «séquence d'hémorragie foetofce- 
tale». Ce tableau est une forme particulière de STT avec 
lequel on l'a confondu initialement. Il s'agissait historique- 
ment de la constatation postnatale d'un jumeau anémique 
avec l'autre polyglobulique : le diagnostic était évoqué 
quand les taux d'hémoglobine différaient de plus de 8 g. 
La grande nouveauté est de pouvoir évaluer in utero le 
taux d'hémoglobine (ou l'hématocrite) du fœtus en mesu- 
rant la vitesse circulatoire maximum au niveau des artères 
cérébrales. On utilise des tables fondées sur la vitesse sys- 
tolique maximale dans l'artère cérébrale moyenne (VSM- 
ACM, voir fig. 7.44). 


Remarque 


Le terme «polycythémie » remplace progressivement « poly- 
globulie » dans la littérature française. Mais, stricto sensu, la 
polycythémie correspond à une augmentation de toutes les 
cellules sanguines (globules blancs, rouges et plaquettes). Les 
globules rouges représentent près de 99 % des cellules sanguines 
et, en pratique, c'est donc souvent synonyme de polyglobulie. 
C'est une traduction/transposition du terme anglo-saxon. Pour 
mémoire, la maladie de Vaquez s'appelle « polyglobulie essen- 
tielle» en français et « polycythemia vera» en anglais: nous 
devrions logiquement utiliser le terme de polycythémie, car 
c'est un syndrome myéloprolifératif avec augmentation possible 
des globules blancs. Mais, dans le cas présent, une augmentation 
des globules blancs n'est pas décrite dans la séquence TAPS. 


Concernant la physiopathologie, il n'y a pas de consensus 
parfait dans la littérature. La séquence TAPS résulte pro- 
bablement d'un transfert progressif d'hématies d'un fœtus 
vers l'autre à travers des anastomoses le plus souvent uni- 
directionnelles, peu nombreuses, de petit calibre (< 1 mm), 
le plus souvent en périphérie du placenta. Ces anastomoses 
entraînent une fuite sanguine très minime, intermittente ou 
permanente, mais sont insuffisantes pour provoquer des 
variations hémodynamiques majeures - et l'activation du 
système rénine-angiotensine - d'où l'absence (au début) de 
polyurie-hydramnios. Une autre hypothèse serait un désé- 
quilibre très minime au niveau des anastomoses bidirection- 
nelles ou au contraire la survenue d'un flux unidirectionnel 
brutal par thrombose sous-choriale. 

Cette séquence TAPS survient spontanément dans envi- 
ron 3 % des grossesses monochoriales. Mais elle vient com- 
pliquer près de 10 % des procédures de coagulation laser des 
anastomoses de STT. Dans ce dernier cas, il est fréquemment 
observé une inversion des flux, l'ex-receveur devenant ané- 
mié et l'ex-donneur polyglobulique. 

Une TAPS (dont il existe une classification en cinq stades 
comme pour le STT) est définie in utero par l'observation 
simultanée d'une VSM-ACM supérieure à 1,50 MoM chez 
un fœtus (anémié) et d'une VSM-ACM inférieure à 1 MoM 
chez l'autre (polyglobulique) : cet écart correspond au 
stade 1 de la TAPS. La constatation d'une seule vitesse 
perturbée n'est habituellement pas retenue comme critère 


diagnostique. Au stade 2, les deux index sont respective- 
ment, supérieur à 1,70 MoM et inférieur à 0,80 MoM et cela 
impose une prise en charge urgente. Les stades suivants sont 
identiques a ceux de Quintero pour le STT. 

Un aspect « bi-zone» du placenta serait également évo- 
cateur d'une TAPS avec deux secteurs d'épaisseur et d'écho- 
génicité différentes (fig. 18.32), plus épais et plus échogène 
chez le donneur. 


Conduite à tenir (STT et TAPS) 


Cette prise en charge est l'affaire d'équipes très spéciali- 

sées, multidisciplinaires, et elle sera définie selon chaque cas 

particulier en fonction du terme, de l'estimation pondérale 

fœtale, des critères de sévérité échographiques et vélocimé- 

triques et de la surveillance de la vitalité fœtale. Par ailleurs, 

cette prise en charge est une urgence, elle doit être quasi 

immédiate dès le diagnostic posé. Enfin, la conduite doit 

être d'emblée optimale pour ne pas compromettre les gestes 

ou explorations suivants : 

= actuellement la prise en charge avant 26 SA d'un STT ou 
d'une TAPS au stade 2 ou supérieur relève d'une photo- 
coagulation laser in utero des vaisseaux anastomotiques. 
Ce geste est réalisé sous foetoscopie et il doit être effec- 
tué en premier, avant les amniodrainages qui risquent de 
faire saigner et d'empêcher le guidage endoscopique. La 
prise en charge du STT de stade 1 offre le choix (études 
en cours) entre la photocoagulation et l'abstention sous 
surveillance étroite. En effet, l'évolution se fera dans un 
tiers des cas vers le stade supérieur, mais surtout, dans les 
autres cas, vers la stabilisation voire une normalisation. 
Après le traitement laser, la surveillance échographique 
montrera une normalisation rapide des diurèses fœtales 
et donc des volumes amniotiques, dans les cas favorables. 
Cette surveillance sera poursuivie de manière rapprochée 
à la recherche d'une récidive du STT ou de signes de 
TAPS qui peuvent apparaître rapidement ou en décalage 
de plusieurs semaines. Il est impossible d'évaluer préci- 
sément l'importance des perturbations hémodynamiques 
qui ont précédé (ou accompagné) la coagulation des 
anastomoses ainsi que leurs conséquences potentielles. 
Une attention particulière sera donc portée à la recherche 
d'éventuelles lésions hypoxo-ischémiques chez l'un ou 
l'autre des jumeaux, en règle décalées dans le temps d'au 
moins 2 à 3 semaines, surtout cérébrales mais également 
dans d'autres localisations (reins, cœur, extrémités...) ; 

= au-delà de 26 SA (ou 28 SA pour certaines équipes), ou 
si le traitement laser n'est pas accessible, la réalisation 
d'amniodrainages itératifs reste pour le moment la seule 
solution thérapeutique permettant d'attendre le moment 
optimal d'extraction fœtale ; 

= comme indiqué plus haut, la réalisation de septostomies 
est à ce jour abandonnée car elle serait moins efficace et 
ajoute un risque de bride amniotique; 

= dans certaines conditions extrêmes, la réalisation d'un 
foeticide sélectif est un traitement radical du STT et 
peut apparaître comme la solution la «moins pire» pour 
privilégier le pronostic de l'autre jumeau quand on pré- 
voit notamment une mort in utero à court terme d'un 
des jumeaux (avec les risques hémodynamiques pour 
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l'autre enfant). Le foeticide est réalisé par oblitération 

funiculaire ; 
= des transfusions in utero itératives peuvent être utilisées 

pour traiter la séquence anémie-polycythémie. 
Dans tous les cas, en raison du risque majeur de naissance 
prématurée, la réalisation d'une corticothérapie préventive 
sera envisagée dès que le terme et l'estimation pondérale des 
fœtus rendent une naissance envisageable. 
Le risque de complications cérébrales et de séquelles défi- 
citaires est nettement augmenté dans les grossesses mono- 
choriales présentant un STT : de l'ordre de 20 % si la prise en 
charge est conservatrice, de 15 % avec les amniodrainages et 
de 5 % après photocoagulation. Les résultats actuels avec le 
traitement laser sont de deux survivants dans 60 % des cas et 
un seul dans 90 % des cas. La photocoagulation entraîne la 
mort d'un fœtus (le donneur surtout) dans 5 à 15 % des cas 
et elle est suivie dans 15 % des cas d'une récidive du STT ou 
d'une TAPS. Le résultat peut être amélioré par la technique 
de Solomon qui complète les coagulations sélectives par une 
ligne continue de coagulation sur l'équateur vasculaire. 
Une revue Cochrane publiée en juin 2008° a fait un 
point assez précis sur les résultats. La septostomie et 
les drainages répétés ont des résultats identiques : une 
mortalité totale d'environ 60 %, une mortalité périnatale 
d'environ 45 %. La photocoagulation des anastomoses 
améliore assez nettement les résultats avec une morta- 
lité totale un peu inférieure à 50 % (risque relatif ou RR 
= 0,81) et une mortalité périnatale vers 25 % (RR = 0,59). 
Mais surtout la survie sans séquelles neurologiques est 
nettement plus fréquente en cas de photocoagulation 
(50 % versus 30 %). Quand elle est réalisable, la coagu- 
lation des anastomoses est la première option thérapeu- 
tique a tous les stades du STT. 
Plus récemment, une autre revue Cochrane de janvier 
2014*, portant sur environ 250 grossesses, propose des 
conclusions plus «réservées » : 
= l'amniodrainage et la septostomie ont des résultats 
équivalents; 
= il nya pas de différence statistiquement significa- 
tive pour la photocoagulation en comparaison avec 
l'amniodrainage; 

= il faut poursuivre les études sur le devenir a long terme 
des enfants; 

= la photocoagulation laser doit encore être considé- 
rée comme le traitement de tous les stades de STT afin 
d'améliorer le pronostic neurologique des enfants. 


Hydramnios aigu 


Voir aussi chapitre 5, Excès de liquide amniotique et 
hydramnios. 

L'hydramnios aigu est une urgence thérapeutique qui 
mérite d'être individualisée. En effet, ce tableau inquiétant 
peut être la circonstance de découverte d'une grossesse gémel- 
laire ou d'un STT, même si cette situation est devenue rare. 





* Roberts D, Gates S, Kilby M, Neilson JP. Interventions for twin- 
twin transfusion syndrome : a Cochrane review. Ultrasound Obstet 
Gynecol 2008 ; 31(6) : 701-11. 

* Roberts D, Neilson JP, Kilby M, Gates S. Interventions for twin-twin 
transfusion syndrome : a Cochrane review. Cochrane Database Syst 
Rev 2014; (1) : CD002073. 


Globalement, l'hydramnios aigu est un accident gravi- 
dique peu fréquent : moins de 1 cas pour 10000 naissances, 
si l'on est exigeant pour la définition. Son mécanisme le plus 
habituel est le STT d'une gémellaire monochoriale diamnio- 
tique. Mais l'hydramnios aigu n'est pas strictement spéci- 
fique des monochoriales car on le décrit aussi en association 
avec certaines malformations foetoplacentaires (anencépha- 
lie, obstructions digestives, tératome, chorioangiome pla- 
centaire). Dans ces derniers cas, le caractère est souvent un 
peu moins aigu. 

Comme le STT, l'hydramnios aigu est plus rare en cas 
de gémellaire monoamniotique : la polyurie du fœtus rece- 
veur serait compensée par l'existence d'une double dégluti- 
tion (?). Dans le cas habituel d'une grossesse diamniotique, 
l'hydramnios aigu accompagne le jumeau «transfusé » et sa 
fréquence serait d'environ 1 cas pour 200 gémellaires. 

La définition de l'hydramnios aigu est assez imprécise car 
elle est surtout clinique et évolutive. Survenant habituelle- 
ment au cours du 2° trimestre, entre 16 et 26 SA, l'hydram- 
nios aigu se traduit par une augmentation importante et 
brutale (en quelques heures ou quelques jours) du volume 
utérin : l'excès de liquide amniotique (fig. 18.31b et d) peut 
atteindre 10 à 15 litres et entraîne douleurs, vomissements, 
puis rapidement une intolérance cardiorespiratoire et sou- 
vent un avortement tardif, spontané ou provoqué. L'into- 
lérance clinique et la nécessité d'une intervention médicale 
rapide (ponctions évacuatrices) définissent le mieux l'hy- 
dramnios aigu. 

L'hydramnios aigu peut être inaugural ou venir com- 
pliquer la surveillance d'un STT connu. En cas d'oligoam- 
nios important chez le jumeau transfuseur, on aboutit au 
tableau échographique de «jumeau coincé» ou stuck twin 
(fig. 18.31) déjà décrit (voir plus haut). 

Le diagnostic échographique devrait être facile. Cepen- 
dant, le 2° fœtus, très périphérique et plus petit, sera parfois 
«oublié » si, dans l'urgence, le balayage échographique n'est 
pas complet. L'existence de la cloison n'est pas toujours 
facile à affirmer mais elle est déduite logiquement en cas 
de stuck twin. On notera également que le stuck twin peut 
trouver un équivalent en cas de grossesse dichoriale avec 
un anamnios malformatif (agénésie rénale bilatérale, par 
exemple) mais, dans ce cas, la quantité de liquide est nor- 
male dans l'autre poche. 


Malformations spécifiques 


La pathologie malformative était classiquement étudiée et 
classée dans les complications des 2° et 3° trimestres, quand 
ce n'était pas dans l'examen pédiatrique du nouveau-né. 
Actuellement, les malformations, particulièrement dans le 
cadre des gémellaires, devraient être reconnues vers 2 mois 
et demi (voir plus haut) : c'est encore souligner l'importance 
de l'échographie de 11-13 SA comme dernière «écho de 
datation » et comme première «écho morpho». 

Les malformations spécifiques sont rares, anecdotiques 
et surreprésentées en raison de leur originalité («histoires 
extraordinaires»), mais l'intérêt est très faible en termes de 
santé publique. Il s'agit surtout des exceptionnels monstres 
doubles, classiques et connus de tous dans la forme de 
doubles égaux : ce sont les historiques phénomènes de foire 
des «frères siamois » qui sont souvent trop médiatisés en 
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raison des prouesses chirurgicales nécessaires a leur sépa- 
ration. Les monstres doubles inégaux sont généralement 
des monstres parasites (le parasite est dépourvu de système 
circulatoire fonctionnel et doit être alimenté par un fœtus 
normal dans le cadre d'une gémellité) : la forme la plus 
typique est celle du jumeau acardiaque. Enfin, et même si 
elles n'ont (échographiquement) qu'un rapport lointain avec 
une grossesse gémellaire, les tumeurs dites « parasitaires » 
sont également classées dans ce chapitre”. 


Jumeaux conjoints 


Les jumeaux conjoints ou monstres doubles (ou jumeaux 
siamois) sont toujours des jumeaux monozygotes (filles le 
plus souvent, à 70 %). On invoque soit un dédoublement 
partiel de la ligne primitive, soit un accolement précoce de 
deux embryons. Ils ne s'observent donc qu'en cas de gros- 
sesse monochoriale monoamniotique. 

Les jumeaux sont toujours accolés par les mêmes régions 
(en miroir) et il existe de nombreuses classifications selon 
le mode (face à face, côte à côte, dos à dos), la forme (en X, 
en Ÿ ou en À), la zone d'accolement (craniopage, ischio- 
page...), l'existence d'un ou de deux ombilics (monompha- 
liens ou eusomphaliens). Dans 70 % des cas, l'accolement 
est thoracique antérieur, type thoracopage. La fréquence se 
situe entre 1 pour 50 000 et 1 pour 100 000 naissances. 

Actuellement, le diagnostic doit être réalisé au 1‘ tri- 
mestre (fig. 18.16) : les deux embryons étudiés dans les trois 
plans présentent une continuité cutanée, sont indissociables 
et se mobilisent en bloc. L'analyse précise du site d'union et 
des organes communs est améliorée par l'échographie vagi- 
nale, l'imagerie 3D et le Doppler (plus de trois vaisseaux au 
niveau de l'ombilic). Une demande d'interruption médicale 
de grossesse est recevable dans ce contexte. 


Foetus acardiaque (syndrome de perfusion artérielle 
inversée) 


Le fœtus acardiaque ou monstre acardiaque (monstre 
omphalosite dans la terminologie classique, c'est-à-dire 
étymologiquement : alimenté par l'ombilic) constitue une 
malformation extraordinaire et rare : 1 cas pour 35 000 gros- 
sesses, 1 % des gémellaires monochoriales qu'elles soient 
mono- ou diamniotiques selon les chiffres le plus souvent 
cités. La dénomination moderne la plus exacte est celle 
de syndrome de perfusion artérielle inversée. Chez les 
Anglo-Saxons, on parle de séquence TRAP (twin reverse 
arterial perfusion). 

Le monstre acardiaque se présente typiquement comme 
un corps tronqué auquel manque la moitié supérieure tho- 
racocéphalique, avec un ou des membres très déformés 
(fig. 18.36a et b). Diverses formes de célosomie peuvent 
s'associer et une touffe de poils coiffe souvent l'ensemble. Il 
existe habituellement une infiltration œdémateuse impor- 
tante (on parle également de fœtus «amorphe ») et dans 
tous les cas le cœur est absent ou rudimentaire. Des formes 
moins complètes laissent persister une partie de l'extré- 
mité céphalique (base du crâne) et des membres supérieurs 
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voir Duhamel B. Morphogenèse pathologique. Paris : Masson ; 1966, 
chap. VIII. 


plus ou moins complets, réalisant le monstre acardiaque- 
acéphale ou acardiaque-anencéphale. 

Le jumeau acardiaque ne peut survivre que par l'exis- 
tence d'un jumeau bien portant qui assure sa vascularisation 
au travers des anastomoses placentaires (fig. 18.36c et d). 
La pathogénie de cette monstruosité n'est sans doute pas 
univoque et elle reste mystérieuse, mystère qui s épaissit 
quand on sait que les sexes pourraient être différents mal- 
gré une masse placentaire unique (jumeaux hétérocaryotes ? 
fusion précoce des placentas ?). Plusieurs processus tératolo- 
giques peuvent probablement aboutir à ce résultat, comme 
la fécondation d'un globule polaire issu de la méiose. Mais 
l'hypothèse pathogénique actuellement privilégiée incri- 
mine un déséquilibre très précoce des flux sanguins à tra- 
vers des anastomoses vasculaires bidirectionnelles. Il existe 
une anastomose artério-artérielle qui est devenue unidi- 
rectionnelle et le jumeau principal (encore appelé jumeau 
«pompe ») envoie une partie de son sang artériel directe- 
ment — à contre-courant - dans une artère ombilicale de 
l'autre jumeau devenu parasite. Le résultat est une perfu- 
sion-oxygénation inversée du parasite (perfusion artérielle 
inversée ou reverse flow dans l'artère ombilicale), de bas en 
haut et insuffisante pour la moitié supérieure du corps, ce 
qui provoque une régression des segments concernés. 

Le fœtus acardiaque présente en échographie (fig. 18.37 
et voir fig. 8.8) des aspects très variables : 
= au 1* trimestre, dans le cadre d'une grossesse mono- 

choriale, la découverte d'une structure embryonnaire 

anormale, mal définie, sans activité cardiaque visible, 
ne doit pas faire conclure trop hâtivement à une évanes- 
cence embryonnaire avec un embryon en voie de lyse, 
mais impose de contrôler l'échographie dans un délai de 

2 semaines afin de juger de son évolutivité; 
= ultérieurement, on visualisera une masse œdématiée, 

présentant des éléments anatomiques désorganisés, 
très hypoplasiques pour la partie supérieure (souvent 
acéphale), associant des zones liquidiennes (segments 
digestifs occlus) et échogènes (structures osseuses désor- 
ganisées). L'hémicorps inférieur est souvent mieux 
conservé dans sa structure avec des membres inférieurs 
individualisables. Un oligoamnios progressif est souvent 
constaté. 

La vitalité de l'acardiaque est objectivée par sa crois- 
sance et la présence d'un flux ombilical : pulsatilité inversée 
si l'on peut observer l'implantation du cordon en Doppler 
(fig. 18.37e). En raison du vol vasculaire qu'il entraîne, la 
grossesse peut se compliquer d'un hydramnios et d'une 
insuffisance cardiaque rapidement évolutive chez le jumeau 
«pompe » (30 % des cas) pouvant entraîner son décès in 
utero. Il devra donc bénéficier d'une surveillance rigoureuse, 
avec parfois nécessité d'une « exclusion » de l'acardiaque par 
oblitération funiculaire ou coagulation par laser interstitiel. 
La nécessité d'anticiper cette situation et la spécificité de 
cette prise en charge doivent faire orienter la patiente dès le 
diagnostic vers un centre spécialisé. 


Foetus in foetu 


Le foetus in fœtu peut être considéré comme une compli- 
cation exceptionnelle et spécifique des grossesses mono- 
amniotiques même si, échographiquement, le rapport n'est 
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Fig. 18.36 Foetus acardiaque - anatomie et physiopathologie. a. Aspect typique de foetus acardiaque, réalisant l'aspect de foetus «amorphe ». 
Absence de développement de la moitié supérieure du corps et infiltration œdémateuse importante. b. 22 SA, après la mort brutale du foetus 
«pompe» (A) dans un tableau d'anasarque évoquant une insuffisance cardiaque. L'expulsion confirme, chez le foetus B, la malformation com- 
plexe à type d'acardiaque-anencéphale avec aplasie d'un membre supérieur et hypoplasie de l'autre : pour les puristes, on parlera de monstre 
omphalosite paracéphale ectromèle partiel! c. Séquence TRAP : schéma de la vascularisation ombilicale et de la perfusion des foetus. AO : artère 
ombilicale; VO : veine ombilicale. d. Le cordon A est celui du foetus normal qui fait «pompe ». Il perfuse normalement le placenta (P) par une 
insertion vélamenteuse. Dans les membranes, une anastomose bien visible (—) dérive une partie du sang A vers le cordon B pour irriguer le foetus 
acardiaque. Ce double travail du cœur A est ici à l'origine d'une insuffisance cardiaque avec anasarque. (Source fig. 36a : Dr L. Devisme) 


pas évident. Il fait partie ontogénétiquement des monstres 
doubles parasitaires, mais il s'est produit une incorporation 
précoce du parasite au sein du jumeau principal, dans la 
cavité abdominale ou thoracique par exemple, aboutissant à 
un tératome parasitaire. L'épignathus (voir fig. 9.21 et 9.22) 
et le tératome sacrococcygien (voir fig. 10.26 à 10.30) sont 
aussi considérés comme des tumeurs parasitaires. Le terme 
de fœtus in fœtu serait plutôt réservé aux tumeurs contenant 
un axe rachidien identifiable. 

Le diagnostic peut être évoqué en anténatal, par écho- 
graphie et éventuellement IRM, devant une tumeur fœtale 
hétérogène, en continuité avec le fœtus, ou complètement 
internalisée présentant des structures osseuses plus ou 
moins identifiables et une vascularisation importante. 
L'évolution peut poser le problème éventuel d'une dystocie, 
d'une anémie fœtale par hémorragie ou d'une insuffisance 
cardiaque du fœtus hôte. 


Mort in utero d'un jumeau 


La mort in utero (MIU) d'un fœtus est toujours un évé- 
nement grave. Ce n'est pas, en soi, une complication 
spécifique des grossesses gémellaires mais ses consé- 
quences peuvent étre dramatiquement spécifiques en 
cas de monochorionicité. Le risque de MIU est mul- 
tiplié par 7 en cas de grossesses multiples par rapport 
aux grossesses monofcetales. Il est par ailleurs multiplié 
par 3 à 6 pour les grossesses monochoriales par rapport 
aux dichoriales, surtout dans le dernier mois. C'est tou- 
jours un probleme très particulier car la prise en charge 
de cette mort foetale doit tenir compte du ou des foetus 
survivants. 

En cas de décès tardif dans la seconde moitié de la gros- 
sesse, le foetus mort subira d'abord une macération iden- 
tique a celle d'un foetus unique : lyse tissulaire (rapide au 
niveau cérébral), aspect en double contour sous-cutané, 
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Fig. 18.37 Foetus acardiaque - échographie. a. 19 SA. Grossesse monoamniotique avec foetus acardiaque (=>) : masse arrondie à contour 
régulier, hétérogène avec plages liquidiennes internes, à proximité du jumeau sain sans zone de jonction. A gauche, coupe axiale thoracique du 
jumeau sain. b. 15 SA. Grossesse monochoriale diamniotique. Foetus acardiaque modelé dans une cavité amniotique en oligoanamnios. Une 
ébauche de structure thoracique est reconnaissable. c. Foetus acardiaque, en coupe axiale, mettant en évidence une ébauche de thorax avec des 
côtes rudimentaires (C) et des vertèbres thoraciques (R). L'aspect très caractéristique est dominé par l'œdème majeur avec plages liquidiennes 
incluses (jumeau «amorphe »). d. 22 SA. Le foetus acardiaque se trouve dans une cavité en oligoamnios avec un liquide plus échogène et une 
cloison fine partiellement plaquée. Un axe rachidien (R) est reconnaissable. Pas de structure crânienne identifiable mais seulement une ébauche 
de membre (P). e. 18 SA. Foetus acardiaque caractérisé par une absence de développement encéphalique (1) ainsi qu'une absence de cou et de 
structure cardiaque (2) réalisant un « acardiaque-acéphale ». On note aussi un œdème généralisé (3) et des membres inférieurs courts boudinés. 
Au niveau ombilical, le Doppler retrouve un flux artériel (4) pulsatile unique et inversé (flux entrant par une artère ombilicale unique). f. 17 SA. En 
mode volumique surface, la reconstruction du fœtus acardiaque montre l'absence de pôle céphalique (—) avec un aspect habituel du tronc et au 
moins d'un membre supérieur. 
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déformation et chevauchement des os du crane (fig. 18.38a 
et voir chapitre 7, Mort fœtale). Avec l'installation d'un oli- 
goamnios, le corps se plaque contre une paroi utérine. À 
la différence d'une grossesse unique, la rétention de fœtus 
mort peut se prolonger très longtemps, tant que le fœtus sur- 
vivant n'est pas à terme. L'évolution se fait vers une momi- 
fication qui peut donner des images trompeuses lorsqu'on 
les découvre sans avoir la notion d'une grossesse antérieu- 
rement gémellaire : les images du crâne en «coquilles d'œuf 
cassé » sont quand même assez évocatrices (fig. 18.38b). 

Les conséquences de la mort in utero d'un jumeau sont 
variables selon la placentation et l'existence d'anastomoses 
vasculaires : 
= en cas de grossesse dichoriale, le pronostic néonatal du 

jumeau survivant est en général satisfaisant. Mais la gros- 

sesse peut toujours se compliquer d'un arrêt total d'au- 
tant plus que la mort in utero est tardive et que sa cause 
reste mal expliquée (les facteurs étiologiques peuvent 
persister sans pouvoir être contrôlés). La surveillance de 
la vitalité du ou des fœtus survivants est donc essentielle 
et on essaiera de prolonger la grossesse pour atteindre la 
maturité fœtale, voire un travail spontané au 9° mois. La 
lutte contre la prématurité sera de règle, le risque étant 
proche de 50 %. En revanche, les conséquences hémody- 
namiques de la MIU sont quasi inexistantes et le risque 
de séquelles cérébrales potentiellement imputables est 
très faible, au maximum de 2 %; 

= en cas de grossesse monochoriale, les conséquences 

deviennent dramatiquement spécifiques. En effet, il 

existe un risque majeur de lésions ischémiques chez le 

jumeau survivant : lésions cérébrales surtout (leucoma- 
lacie périventriculaire), mais aussi digestives (atrésies), 
rénales (nécroses corticales) ou distales (membres). 

Pour le survivant, le risque de MIU est d'environ 15 % 

et celui d'anomalies du développement neurologique de 

25 %; ce risque augmente avec le terme de la grossesse 

(5 fois plus élevé aux 2° et 3° trimestres qu'au 1° tri- 

mestre). L'hypothèse étiopathogénique aujourd'hui 
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retenue est celle du collapsus pré-mortem entraînant, 

via les anastomoses, une exsanguination transitoire et 

une hypotension brutale chez le survivant. En cas de 

STT, le décès du fœtus transfuseur est le plus fréquent et 

le risque de séquelles neurologiques chez le transfusé est 

de 10 à 15 %. 

Une fois le décès constaté, l'extraction systématique du 
fœtus survivant n'est plus (actuellement) indiquée, sauf si 
l'on est à proximité du terme. En effet, si le survivant doit 
présenter des lésions ischémiques cérébrales, celles-ci se 
constituent rapidement, ou très rapidement, lors de la mort 
de son cojumeau. On considère donc que «le mal est fait » 
et qu'il est trop tard de ce point de vue pour intervenir. Et 
l'incertitude est d'autant plus grande que les lésions éven- 
tuelles ne sont pas encore caractérisées en imagerie. Si on 
estime que la MIU est récente (moins de 24 à 48 heures), il 
est indispensable de rechercher des signes d'anémie fœtale 
aiguë par la mesure de la VSM-ACM pour envisager une 
transfusion in utero, en urgence, dans l'espoir de limiter les 
lésions (sans efficacité garantie). Si le Doppler cérébral est 
normal, le pronostic est beaucoup plus favorable. 

La surveillance échographique sera complétée ultérieure- 
ment par une IRM cérébrale et s'attachera à rechercher des 
signes évocateurs d'infarctus cérébraux. Ces lésions ne sont 
visibles qu'après un délai minimum de 3 à 4 semaines après 
l'accident et il faudra en tenir compte pour programmer 
cette IRM. Tous les types de lésions ischémiques peuvent 
être décrits : élargissement des espaces péricérébraux et/ou 
ventriculomégalie (atrophie cérébrale), kystes de germino- 
lyse, lésions de leucomalacie périventriculaire (porencépha- 
lie), signes d'hémorragie ventriculaire ou parenchymateuse, 
voire troubles de la giration (fig. 18.39 et 18.40). D'autres 
localisations doivent également être explorées avec atten- 
tion à la recherche d'une nécrose corticale rénale (petits 
reins hyperéchogènes peu différenciés), d'une atrésie 
digestive (dilatation et hyperéchogénicité), d'une ischémie 
myocardique (segment ventriculaire hypocontractile et 
hyperéchogénicité) ou de lésions des extrémités. 





Fig. 18.38 Mort in utero d'un jumeau. a. Grossesse gémellaire dichoriale vers 5 mois. Foetus mort (—) avec déformation du crâne et oligoam- 
nios. b. Grossesse gémellaire dichoriale vers 7 mois. Avortement partiel tardif vers 4 mois : le fœtus mort s'aplatit, se momifie et disparaît plus ou 
moins en périphérie, sauf les os du crâne (—) qui présentent un chevauchement extrême donnant cette image très caractéristique, en «coquille 
d'œuf cassé ». N.B. : on note aussi un artefact de réverbération en arrière de deux coquilles qui forment un système de double miroir. 
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Fig. 18.39 Grossesse gémellaire monochoriale et mort in utero d'un jumeau : lésions cérébrales du jumeau survivant. a. Discrete 
dilatation des cornes frontales et apparition de cavités porencéphaliques au voisinage des ventricules (—) : leucomalacie périventriculaire. b. Ven- 
triculomégalie bilatérale par «atrophie » cérébrale chez le foetus survivant, 1 mois après le décès foetal. La rétraction du tissu cérébral entraîne 
également un élargissement des espaces péricérébraux. Hyperéchogénicité du parenchyme périventriculaire. 





Fig. 18.40 Syndrome transfuseur-transfusé - mort in utero du jumeau transfuseur — aspect IRM de lésions cérébrales du jumeau 
survivant. a. Coupe sagittale. Jumeau transfuseur (+) de petite taille en hypersignal dans sa petite cavité amniotique, visible en avant du jumeau 
survivant. Sur la coupe sagittale du pêle céphalique, on voit l'importance des espaces sous-arachnoidiens (—), faisant suspecter l'atrophie céré- 
brale. b. Ceci est confirmé par les coupes transversales : amincissement du parenchyme cérébral (=), dont les contours sont lisses et le signal 
anormalement élevé, témoignant de phénomènes cedémateux ou nécrotiques. 


Une interruption médicale de grossesse se discute en cas 
de lésions cérébrales visibles. Il s'agit de situations obstétri- 
cales parmi les plus délicates, à la fois sur le plan technique 
(imposant, si ce n'est déjà fait, un transfert vers le centre de 
référence) et sur le plan humain (explications aux parents, 
accompagnement). 


Deux impératifs pour la prise en charge de la grossesse 
gémellaire: 
d'abord bénéficier d'une bonne échographie précoce. 
Pour les équipes qui ont rencontré le problème d'une 
grossesse gémellaire compliquée (en particulier mort in 


utero ou malformation, discussion d'interruption sélec- 
tive, mais aussi hydramnios ou anomalie de croissance), 
sans connaissance du type anatomique, c'est la première 
évidence à retenir..., de la même façon qu'une datation 
fiable améliore, à elle seule, le pronostic de toutes les gros- 
sesses. Il s'agit bien ici de la pratique quotidienne. Il faut 
que l'échographiste qui intervient au début de l'histoire 
comprenne bien l'importance de son rôle dans la «fin de 
l'histoire » même s'il ne sera plus directement concerné 
(sauf sur un plan médicolégal) ; 

ensuite être réactif, ne pas perdre de temps quand pointe 
le soupçon d'une complication, particulièrement pour 
les formes monochoriales : dans le doute, il s'agit d'une 
urgence. 


Chapitre 18. Grossesses gémellaires et multiples 
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Les gestes invasifs de médecine foetale sont nombreux. Ces 
gestes ont la particularité d'être réalisés sous échoguidage. 
Ils sont avant tout diagnostiques mais aussi thérapeutiques. 
Depuis le milieu des années 1980, avec le développe- 
ment des techniques de cytogénétique et d'échographie, le 
nombre de procédures augmentait régulièrement. Mais avec 
les modifications du dépistage de la trisomie 21, on note une 
diminution de plus de 18 % (de 2013 a 2017) de ces gestes 
diagnostiques (rapport 2017 de l'Agence de la biomédecine). 
En 2017, 15 554 gestes diagnostiques et plus de 1300 gestes 
thérapeutiques ont été réalisés dans les centres pluridiscipli- 
naires de diagnostic prénatal ou CPDPN (rapport 2017 de 
l'Agence de la biomédecine). 


Remarque 


La version par manœuvre externe (VME) est un geste thérapeu- 
tique clinique non invasif. Il s'agit d'une manipulation du fœtus 
pour transformer une présentation indésirable ou dangereuse 
(par le siège ou transversale) en une présentation céphalique. 
Actuellement, cette manipulation ne se conçoit plus sans l'assis- 
tance de l'échographie pour guider et surveiller le geste. La VME 
est envisagée au chapitre 6 (Présentation du siège, encadré 6.1). 
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Explorations foetales invasives 
de diagnostic 


Conditions de réalisation 


Le recueil du consentement écrit de la patiente est indispen- 
sable après information sur la technique de prélèvement, les 
risques et les résultats attendus. 

Des conditions d'asepsie rigoureuse doivent être respec- 
tées. Les gestes sont réalisés dans une piéce dédiée. Si une 
prise en charge foetale est envisagée en cas de complication 
au décours du geste, celui-ci pourra étre réalisé dans une 
salle de césarienne ou à proximité de celle-ci. L'opérateur, 
l'échoguideur et la patiente portent une tenue adaptée. Le 
site de prélèvement est soigneusement désinfecté et déli- 
mité par des champs stériles. La sonde d'échographie est 
elle aussi protégée d'une gaine stérile. Du gel stérile est 
utilisé. 

La première étape de tout geste est le repérage échogra- 
phique de la position du fœtus et du placenta permettant le 
choix du lieu d'introduction de l'aiguille ou du trocart. L'écho- 
graphie permet ensuite le suivi de l'introduction et du retrait 
du matériel et la surveillance du fœtus et du matériel pendant 
toute la durée du geste. L'échographie permet donc d'assurer 
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la sécurité du geste. Cet échoguidage peut être réalisé par le 
ponctionneur lui-même ou par un aide. L'échoguideur est aussi 
important que le préleveur pour la sécurité du geste. Quel que 
soit le geste, l'opérateur doit avoir été formé spécifiquement à la 
réalisation de ces gestes et avoir une pratique régulière. 

Le plus souvent, la sonde d'échographie est tenue à angle 
droit sur l'abdomen de la patiente. L'aiguille est introduite avec 
un angle de 45° par rapport à la table ou l'axe vertical de la sonde, 
à 2 à 3 cm du bord de la sonde. Avec l'expérience, l'aiguille peut 
être introduite avec un angle et une distance différents pour 
s'adapter à des conditions de prélèvement difficiles. Il existe 
aussi des systèmes de guide à clipser sur la sonde d'échographie. 


Risques 

Ces gestes sont invasifs et comportent des risques maternels 
et foetaux liés à l'introduction de matériel (aiguille ou tro- 
cart) dans l'utérus, ainsi que des risques spécifiques dépen- 
dant du type de geste. Ces risques doivent être expliqués à la 
patiente préalablement à la réalisation du geste. Des fiches 
d'information patiente sont disponibles pour l'amniocentèse 
et la choriocentèse sur le site du Collège national des gyné- 
cologues et obstétriciens français (CNGOF). 

Le risque le plus fréquent est celui de perte fœtale ou celui d'un 
accouchement prématuré. Ce risque dépend de la procédure 
(matériel et durée du geste). Il est rare en cas de geste à l'aiguille, 
plus fréquent en cas d'introduction d'un trocart. Des fuites de 
liquide amniotique peuvent être observées après le geste. Elles 
sont le plus souvent transitoires (moins de 1 semaine) et sans 
conséquence lors d'une ponction à l'aiguille. Dans certains cas, 
une rupture franche des membranes est observée. 

La ponction transplacentaire peut être à l'origine d'un sai- 
gnement intra-amniotique plus ou moins important. La zone 
d'insertion placentaire du cordon doit être évitée pour limi- 
ter le risque de ponction d'un vaisseau foetal de gros calibre. 
Des cas d'hématome rétroplacentaire ont aussi été décrits. 

Quel que soit le geste, il existe un risque d'hémorragie 
foetomaternelle et donc d'allo-immunisation nécessitant 
une prévention par immunoglobulines polyvalentes chez les 
patientes de Rhésus D négatif dont le conjoint est de Rhésus 
positif ou inconnu ou le fœtus de Rhésus D positif par géno- 
typage Rh D sur sang maternel. Ce risque est plus important 
en cas de ponction transplacentaire. 

Il existe aussi un risque faible d'infection maternelle, 
mais celle-ci est potentiellement grave. Une infection intra- 
utérine peut être secondaire à une rupture prématurée des 
membranes. Des décès maternels ont été décrits le plus sou- 
vent par infection à germes anaérobies après une ponction 
accidentelle des anses digestives. L'échoguidage permanent 
et la réalisation des gestes par des opérateurs expérimentés 
doivent permettre d'éviter ces complications. 

D'autres complications maternelles peuvent être obser- 
vées. Certaines sont immédiates au décours du geste : 
malaise lié à la position sur le dos et au stress de la pro- 
cédure et à la douleur. Il est indispensable d'installer la 
patiente confortablement et d'assurer une surveillance des 
constantes maternelles quand le geste est réalisé au 3° tri- 
mestre de la grossesse et surtout si la procédure est un peu 
longue. Enfin, certains auteurs ont décrit des troubles psy- 
chologiques et des troubles des interactions mère-enfant 
après un traitement anténatal. 


Des lésions fœtales directes peuvent survenir. Elles sont 
exceptionnelles avec l'échoguidage permanent. 

Des anomalies du rythme cardiaque foetal sont parfois 
observées (lors d'un malaise maternel, d'une hémorragie d'un 
vaisseau foetal au point de ponction, d'une vasoconstriction 
lors de la ponction de l'artère ombilicale...). La réalisation ou 
non d'une césarienne en urgence doit avoir été discutée avec la 
patiente préalablement au geste en fonction de l'âge gestation- 
nel et de l'indication de la procédure et donc du pronostic foetal. 

En cas d'infection virale maternelle (virus de l'immuno- 
déficience humaine, cytomégalovirus, hépatite), un risque 
potentiel de transmission de l'agent infectieux au fœtus est 
décrit essentiellement en cas de charge virale élevée. Dans 
certains cas, un traitement antiviral peut encadrer le geste. 

Après tout geste, un compte rendu est réalisé reprenant 
les conditions de réalisation du geste : type de matériel 
(aiguille, trocart, pince à biopsie...), diamètre, localisation 
du placenta, geste transplacentaire ou non, nombre d'inser- 
tions d'aiguille, difficultés éventuelles, couleur du liquide 
amniotique si amniocentèse, qualité et quantité du prélève- 
ment, complications au décours du geste... 


Procédures diagnostiques 


Plusieurs procédures diagnostiques existent dont les plus 
fréquemment réalisées sont la biopsie de trophoblaste (cho- 
riocentèse) et la ponction de liquide amniotique (amniocen- 
tèse). D'autres prélèvements à visée diagnostique peuvent 
être réalisés : ponction de sang foetal (cordocentèse) ou pré- 
lèvement d'un épanchement, d'une structure kystique. 

Ces prélèvements permettent de réaliser différents 
diagnostics : 
= recherche de pathologies génétiques (caryotype, analyse 

chromosomique par puce à acide désoxyribonucléique 

ou ADN, biologie moléculaire...) par étude des cellules 
ou de l'ADN fœtal ; 

= recherche d'infection fœtale (polymerase chain reaction 
ou PCR sur le liquide amniotique) ; 

= recherche d'anémie fœtale (taux d'hémoglobine du sang 
foetal). 

Ils permettent aussi la réalisation d'un bilan hormonal 
(liquide amniotique ou sang foetal), d'une étude biochi- 
mique dans le liquide amniotique, les urines ou dans un 
épanchement et le dosage des enzymes digestives dans le 
liquide amniotique... 

Le type de prélèvement dépend de l'âge gestationnel et du 
type de bilan à réaliser mais aussi des conditions techniques 
et de la balance risque-bénéfice. 


Choriocentèse (E vidéos 19.1 et 19.2) 


La choriocentèse (ou prélèvement de villosités cho- 
riales ou biopsie de trophoblaste) consiste à prélever une 
«carotte» de trophoblaste. Le prélèvement est possible 
à partir de 11 semaines d'aménorrhée (SA); il existe en 
effet une augmentation significative du risque d'anomalies 
réductionnelles des membres avant 11 SA. La biopsie de tro- 
phoblaste est particulièrement intéressante en cas d'antécé- 
dent de pathologie génétique, de dépistage d'un risque élevé 
de la trisomie 21 ou d'anomalie morphologique à l'échogra- 
phie du 1‘ trimestre du fait de la précocité du prélèvement. 


Chapitre 19. Gestes diagnostiques et thérapeutiques en médecine foetale 


En 2017, 5331 biopsies de trophoblaste ont été réalisées 
dans les CPDPN en France (source Agence de la biomé- 
decine). Le nombre de procédures est certainement plus 
important, ces gestes étant réalisés dans d'autres services 
hospitaliers ou dans les cliniques. 

La choriocentèse permet la réalisation de diagnostics 
génétiques (analyse chromosomique, biologie moléculaire). 

Le prélèvement est réalisé essentiellement par voie 
abdominale le plus souvent à l'aide d'une aiguille 18 ou 
20 G ou plus rarement à l'aide d'une pince à biopsie. L'ai- 
guille est introduite directement dans le placenta, si pos- 
sible à l'endroit où il est le plus épais (fig. 19.1). L'aiguille 
doit être préalablement héparinée. Différentes aiguilles 
existent : aiguille simple ou système avec une aiguille guide 
dans laquelle est introduite une aiguille plus fine de prélè- 
vement. Une fois l'aiguille introduite dans le placenta, elle 
est reliée à une seringue. Des mouvements de va-et-vient 
permettent de prélever du trophoblaste après création 
d'une dépression dans la seringue. L'aiguille est retirée en 
maintenant la dépression. Si une pince à biopsie est uti- 
lisée, elle est introduite dans une aiguille de 16 ou 18 G. 
Dans certains cas, la biopsie n'est pas possible (placenta 


Choriocentèse. a. Schéma d'une choriocentèse. b. Cho- 
riocentèse ou biopsie de trophoblaste. Le trajet de l'aiguille (>) est bien 
visualisé dans le trophoblaste (T) antérieur. V : vessie; A : cavité amnio- 
tique. Source : fig. 19.1a de P Vaast. 


Fig. 19.1 
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postérieur sans accès par le fond vaginal) et la patiente est 
reconvoquée après quelques jours pour un second essai ou 
plus tard pour une amniocentèse. 

Certaines équipes réalisent aussi des prélèvements par 
voie vaginale (voie transcervicale) lorsque le placenta est 
postérieur à l'aide d'une pince à biopsie ou d'un cathéter. 

Le taux d'échec est faible dans des mains expérimentées 
et le risque fréquemment annoncé de fausse couche est 
de l'ordre de 0,5 à 1 %. Dans une récente méta-analyse, le 
risque de perte fœtale lié au geste était de 0,20 % (indice 
de confiance ou IC 95 % : 0,13-0,52 %) similaire à celui de 
l'amniocentèse. 

Le taux de perte fœtale et le risque d'infection sont moins 
élevés par voie abdominale que vaginale. 

Le risque spécifique lié à la biopsie de trophoblaste est 
celui des mosaïques liées au placenta (discordance entre le 
foetus et le placenta), risque qui serait de l'ordre de 1 à 2 % 
nécessitant parfois un contrôle sur le liquide amniotique. 


Amniocentèse 


L'amniocentèse, ou ponction de liquide amniotique, a été 
l'un des premiers gestes de médecine fœtale et a été long- 
temps celui le plus fréquemment réalisé. 

Du fait des modifications du dépistage de la trisomie 21, 
on note une diminution sensible du nombre d'amniocen- 
tèses qui est passé de 8,7 à 3,6 % des femmes enceintes entre 
2010 et 2016 (données des enquêtes nationales). En 2017, 
9664 amniocentèses ont été réalisées dans les CPDPN fran- 
çais (source Agence de la biomédecine). Ce nombre ne reflète 
pas la réalité car il faut y ajouter les ponctions de liquide 
amniotiques réalisées dans les hôpitaux et les cliniques. 

L'amniocentèse permet des analyses de cytogénétique et 
de biologie moléculaire, la réalisation de bilans infectieux, 
hormonaux ou des analyses biochimiques (enzymes diges- 
tives, par exemple). 

L'amniocentèse est réalisable à partir de 15 SA. Des gestes 
plus précoces (12-14 SA) ont été réalisés, mais avec un risque 
de perte fœtale et de malposition des pieds sensiblement aug- 
menté. Elle s'effectue le plus souvent en ambulatoire. Après 
un contrôle échographique de la morphologie fœtale, on 
repère la position du placenta et la citerne de liquide amnio- 
tique accessible (la plus grande de préférence), puis l'aiguille 
est introduite par voie abdominale (fig. 19.2). Si possible, on 
essaiera de ne pas être transplacentaire mais il est parfois pré- 
férable de ponctionner à travers le placenta lorsque l'atteinte 
directe du liquide amniotique est difficile. Dans ce cas, on 
évitera la zone d'insertion du cordon riche en vaisseaux. 

La ponction amniotique est le plus souvent réalisée à 
l'aide d'une aiguille 20 ou 22 G de 9 à 15 cm de long. Après 
insertion de l'aiguille, le liquide est aspiré. Les deux premiers 
millilitres sont jetés pour éviter le risque de contamination 
du prélèvement par les cellules maternelles. En moyenne 
20 mL de liquide amniotique sont prélevés mais cela dépend 
du bilan à réaliser. En fin de geste et après le retrait de 
l'aiguille, l'activité cardiaque fœtale est vérifiée ainsi que 
l'absence de saignement amniotique en cas de ponction 
transplacentaire. 

Dans une récente méta-analyse, le risque de perte fœtale 
lié au geste était estimé à 0,30 % (IC 95 % : 0,11-0,49 %). 
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Fig. 19.2 Amniocentèse. a. Schéma d'une amniocentèse. b. Amniocen- 
tèse. 16 SA. Placenta (P) postérieur. L'échographie permet d'introduire 
l'aiguille (>) aisément dans le liquide amniotique (A) à distance du pla- 
centa et de structures foetales. Source : fig. 19.2a de P Vaast. 


En plus du risque de perte de la grossesse, il existe d'ex- 
ceptionnels cas décrits de lésion fœtale. Ceci ne doit plus 
arriver avec l'échoguidage et le contrôle visuel permanent de 
l'aiguille pendant le geste. 

Les échecs de prélèvement sont rares (< 1 %). Ils sont liés 
à des conditions techniques difficiles (obésité, oligoanam- 
nios, myomes...). 

Un échec de culture est possible mais inhabituel (0,1 %). 
Ce risque augmente avec l'âge gestationnel (plus fréquent au 
3° trimestre). 


(B vidéo 19.3) 


La cordocentèse, ou ponction de sang foetal (PSF) dans la 
veine ombilicale, est de moins en moins souvent pratiquée, 
le prélèvement de liquide amniotique permettant de faire la 
plupart des diagnostics. 

En 2017, 373 cordocentèses ont été réalisées dans les 
CPDPN français (source Agence de la biomédecine). Il est 


probable que ce chiffre corresponde à la réalité, ces gestes 
étant essentiellement faits dans les unités de médecine fœtale. 

Toutes les analyses biologiques peuvent être réalisées sur 
le sang foetal. Les deux principales indications à ce jour sont 
le diagnostic de l'anémie fœtale et l'évaluation de la fonction 
rénale du foetus par le dosage de la B2-microglobuline. En 
cas de suspicion d'anémie, la PSF sera diagnostique mais 
aussi thérapeutique (voir plus loin). 

En fonction de l'indication et de l'âge gestationnel, la 
ponction pourra être réalisée à proximité d'une salle de 
césarienne et sera suivie d'un enregistrement du rythme car- 
diaque foetal. Un concentré globulaire compatible doit être 
disponible sur table et prêt à être transfusé au moment du 
prélèvement diagnostique. La ponction est réalisée avec une 
aiguille 20 ou 22 G au niveau de la veine ombilicale avec un 
prélèvement de 3 à 4 mL. Ce prélèvement est possible à par- 
tir de 18 SA, car avant ce terme, la veine ombilicale est trop 
petite. Le geste peut être réalisé sans analgésie maternelle 
ou fœtale (la ponction n'est pas douloureuse pour le fœtus, 
le cordon n'étant pas innervé). La pureté du sang foetal est 
vérifiée par certaines équipes quand le prélèvement est réa- 
lisé près de l'insertion placentaire (test de Kleihauer, compa- 
raison du volume globulaire moyen avec celui de la mère). 

Le premier temps de l'examen consiste à repérer en écho- 
graphie le placenta et l'insertion cordonale. 

En cas de placenta antérieur, l'introduction de l'aiguille se 
fait directement dans la veine ombilicale sans effraction de 
la cavité amniotique (fig. 19.3a). En cas de placenta latéral 
ou postérieur, le cordon sera préférentiellement abordé près 
de l'insertion placentaire, endroit plus fixe permettant une 
ponction plus facile (fig. 19.3b et c). L'insertion placentaire 
est parfois non accessible (placenta postérieur, hydramnios). 
Il est alors réalisable de ponctionner en cordon libre en choi- 
sissant si possible une boucle posée sur le fœtus (à un endroit 
sans risque en cas de piqûre thoracique ou abdominale), cela 
pour éviter l'effet « glaçon » avec mouvements du cordon 
dans le liquide amniotique. Enfin, certains réalisent la ponc- 
tion au niveau de la portion intrahépatique de la veine ombi- 
licale avec ponction de l'abdomen fœtal; d'autres proposent 
un prélèvement sanguin fœtal par ponction intracardiaque. 

Le geste est possible dans plus de 95 % des cas. Les diffi- 
cultés techniques sont liées a la localisation du placenta (le 
geste est habituellement plus facile sur placenta antérieur), 
l'échogénicité de la paroi maternelle, les mouvements actifs 
du fœtus, l'existence d'un hydramnios ou d'un oligoamnios. 

Dans une large étude comparant la PSF au niveau de 
l'insertion placentaire à celle en cordon libre, la durée de la 
procédure était significativement plus courte en cas de 
ponction au niveau de l'insertion placentaire (4,5 versus 
7 minutes), mais le taux de contamination du prélèvement 
par du sang maternel était plus élevé (2,3 % versus 0,6 %). 
Il n'y avait pas de différence dans les taux de succès, de bra- 
dycardie ou de perte foetale. La ponction transplacentaire 
(sur placenta antérieur) est souvent plus facile mais semble 
s'accompagner d'un taux plus élevé d'hémorragie foetoma- 
ternelle, de perte fœtale ou de retard de croissance intra-uté- 
rin (RCIU). Les complications sont celles liées à la ponction 
(rupture prématurée des membranes, accouchement pré- 
maturé) mais aussi à la ponction d'un vaisseau : bradycardie 
fœtale (plus fréquente en cas de ponction d'une artère (20 à 


Chapitre 19. Gestes diagnostiques et thérapeutiques en médecine fœtale 


PLACENTA 
posté neur 





Fig. 19.3 Cordocentèse. a. Cordocentèse sur placenta (P) antérieur. 
L'extrémité de l'aiguille (>) est ici bien visible au pied du cordon (>). 
A : liquide amniotique. b. Schéma d'une cordocentèse sur placenta 
postérieur. c. Cordocentèse sur placenta (P) postérieur. Aiguille (>) en 
place dans la veine ombilicale (=). A : liquide amniotique. Source : 
fig. 19.3b de P Vaast. 


40 % contre 5 à 10 % si ponction de la veine) ou en cas de 
RCIU ou d'anasarque (respectivement 17 % et 25 % versus 
4 % si fœtus normotrophe). Cette bradycardie est transitoire 
la plupart des temps (moins de 5 minutes). Elle persiste dans 
1 % des cas pouvant entraîner une extraction en urgence ou 
une mort in utero. Une hémorragie au point de ponction est 
possible surtout en cas de prélèvement en cordon libre ou 
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sur placenta postérieur (20 à 30 %). Ce risque est accru en 
cas de thrombopénie fœtale. Le risque hémorragique semble 
moins important en cas de ponction de la veine hépatique, 
l'avantage de cette technique étant de limiter les complica- 
tions liées au saignement du point de ponction : le saigne- 
ment est contenu au niveau hépatique ou intra-abdominal 
avec réabsorption des globules rouges. 

Au total, le taux de perte fœtale imputable au prélève- 
ment est de 1 à 1,5 %. Ce taux est plus important en cas de 
bradycardie. 


D'autres prélèvements foetaux peuvent être réalisés à visée 
diagnostique ou pronostique (ponction d'urine, d'hydro- 
thorax, d'ascite). Le prélèvement se fait sous échoguidage à 
l'aide d'une aiguille 20 ou 22 G le plus souvent. 

Les urines peuvent être ponctionnées au niveau vésical 
ou des bassinets. L'objectif est d'évaluer la fonction rénale 
par analyse biochimique des urines (voir chapitre 14, Éva- 
luation pronostique et conduite à tenir devant une patholo- 
gie néphro-urologique). 

La ponction d'un épanchement thoracique permet d'en 
faire le diagnostic étiologique. La présence d'une lymphocy- 
tose à plus de 90 % signe le chylothorax. 

L'objectif de la ponction d'ascite est de permettre l'ana- 
lyse biochimique du liquide d'ascite et son diagnostic étiolo- 
gique (ascite chyleuse ?). 

Certaines images liquidiennes intra-abdominales 
peuvent être prélevées pour en préciser la nature (fig. 19.4). 
Plusieurs analyses peuvent être demandées : bilan hormo- 
nal (kyste de l'ovaire ?), analyse biochimique et dosage 
des enzymes digestives (structure d'origine digestive, 
urinaire ?). 

Ces prélèvements à visée diagnostique peuvent être aussi 
dans le même temps thérapeutiques (par exemple, prélève- 
ment d'un épanchement thoracique compressif). 


Amnio-infusion et amniodrainage 


Le geste est le même que pour une amniocentèse 
(E vidéo 19.4). 

L'amniodrainage est indiqué en cas d'hydramnios symp- 
tomatique (dyspnée maternelle, menace d'accouchement 
prématuré). Il faudra être vigilant à ne pas ponctionner trop 
haut au niveau utérin sous peine que l'aiguille bouge quand 
le volume utérin diminue avant que le geste ait pu être suf- 
fisant. Une aiguille 18 G peut être utilisée. L'évacuation doit 
être lente (50 mL/mn) par aspiration ou drainage libre, ce 
qui en prolonge la durée. 

L'amnio-infusion a peu d'indications actuellement. Elle a 
été proposée en cas d'oligoanamnios pour faciliter l'étude de 
l'anatomie fœtale ou en cas de laparoschisis pour diminuer 
la périviscérite. 

En cas d'oligoamnios, l'échoguidage difficile nécessite 
un opérateur expérimenté, le but étant de rechercher une 
citerne de liquide amniotique souvent très petite et d'éviter 
une blessure cordonale ou fœtale. 


906 Echographie en pratique obstétricale 





Fig. 19.4 Ponction diagnostique. Ponction diagnostique d'une 
masse liquidienne abdominale non expliquée. Coupe transversale de 
l'abdomen. Abord direct à l'aiguille (>). 


On utilise une solution isotonique (sérum physiologique 
ou Ringer) chauffé entre 30 et 37°, 100 mL avant 24 SA, 
150 à 300 mL après 24 SA. 


Transfusion in utero 


La transfusion in utero (TIU) est indiquée en cas de suspicion 
d'anémie fœtale sévère (pic systolique au niveau de l'artère 
moyenne supérieur à 1,50 MoM, voir fig. 7.44 et 
abl 2) à un age gestationnel ne permettant past une nais- 
sance din de bonnes conditions quelle que soit l'origine de 
l'anémie (allo-immunisation foetomaternelle, infection à par- 
vovirus...). Des exsanguino-transfusions sont parfois réalisées 
en cas d'anasarque. En 2017, 251 TIU ont été réalisées dans les 
CPDPN en France (source Agence de la biomédecine). 

La transfusion se fait le plus souvent au niveau ede la veine 
ombilicale dans le cordon ombilical (F x 5) à l'aide 
d'une aiguille 20 G (voir plus haut les e ne 
de réalisation de la PSF). Elle est possible a partir de 18 SA. 

Certaines équipes ponctionnent au niveau de la veine 
hépatique et dans certains cas, quand l'abord vasculaire n'est 
pas possible, la transfusion peut se faire en intrapéritonéal. 

La transfusion dans la veine hépatique ou intrapéritonéale 
nécessite une ponction abdominale et entraîne une stimulation 
nociceptive fœtale contrairement à la ponction intracordonale. 

Ce geste comporte des complications liées à l'abord vas- 
culaire comme pour la cordocentèse mais majorées en raison 
de la durée de la transfusion. Dans une série de 740 trans- 
fusions, Van Kamp’ décrit un taux de complications lié au 
geste de 3,1 % par procédure et de 9 % par fœtus (un même 
fœtus pouvant avoir plusieurs TIU). Une infection intra- 
utérine survient dans 0,8 % des cas (Escherichia coli), une 
rupture prématurée des membranes dans 0,5 %, une césa- 
rienne en urgence dans 5,9 % et un décès périnatal dans 
4,7 % (2,7 % de morts in utero et 2 % de morts néonatales). 
Les complications sont plus fréquentes en cas de ponction 





' Voir référence complete dans la bibliographie en fin de chapitre. 





artérielle, de ponction transamniotique et d'âge gestationnel 
avancé. Des taux de complications et de facteurs de risque 
similaires sont retrouvés dans la série française des exsan- 
guino-transfusions in utero de Garabegian’. 


Drainages foetaux 


Plusieurs situations peuvent amener a poser la question 
d'un drainage foetal. Il s'agit essentiellement des pathologies 
compressives thoraciques et des syndromes obstructifs des 
voies excrétrices urinaires. 


Drainage thoracique 


Parfois et surtout s'il est bilatéral, le chylothorax peut être 
compressif avec un risque de mort in utero mais aussi et 
principalement un risque d'hypoplasie pulmonaire. Une 
ponction évacuatrice peut améliorer la situation transitoire- 
ment mais le chylothorax se reproduit souvent rapidement. 
Seul un drainage thoraco- D oo de limiter 
l'hypoplasie pulmonaire (fig 5 et B 19.6). 

Le drainage de kystes de a taille peut étre aussi pro- 
posé en cas de maladie adénomatoide kystique compressive 
avec signe de décompensation. 


Fig. 19.5 Drainage thoracique. Images d'un drain thoracique (—) 
en place dans le thorax. Coupes transversale du thorax (a) et frontale 
thoraco-abdominale (b). 





* Voir référence complete dans la bibliographie en fin de chapitre. 
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Les complications les plus fréquentes du drain thoracique 
sont l'échec de pose ou la nécessité de réintervention du fait 
de la migration du drain (dans le thorax ou dans la cavité 
amniotique) de 6 à plus de 30 % selon les séries. Le taux de 
perte fœtale est de l'ordre de 5 à 10 %. La rupture prématu- 
rée des membranes survient dans 15 % des cas. Le risque 
d'accouchement prématuré est important. 


Drainage des voies excrétrices urinaires 


En cas d'uropathie, il est possible aussi de réaliser un drai- 
nage vésico-amniotique, par exemple dans le cadre d'une 
mégavessie pour éviter le retentissement sur le haut appareil 
urinaire (et l'évolution vers l'insuffisance rénale) mais aussi 
sur la paroi abdominale (surdistension). Le drain en queue 
de cochon est inséré dans la vessie sous contrôle échogra- 
phique (fig. 19.6), l'extrémité distale est laissée libre dans 
la cavité amniotique. Le drain doit être positionné dans la 
partie basse de la vessie pour éviter sa mobilisation une fois 
la vessie vidée. Le drainage augmente la survie postnatale 
mais au prix d'une morbidité rénale importante chez les sur- 
vivants. Les complications sont par ailleurs fréquentes (plus 
de 45 % des cas) comprenant la migration du drain (20 %), 
son obstruction (25 %), l'apparition d'une ascite urinaire, 
d'une infection intra-utérine, d'un accouchement prématuré 
ou la création d'un laparoschisis iatrogène. Les indications 
de drainage vésical sont donc actuellement rares en France. 

Une dysplasie multikystique volumineuse avec un ou plu- 
sieurs gros kystes peut entraîner une augmentation impor- 
tante de la circonférence abdominale. Celle-ci peut faire 
craindre une dystocie abdominale lors de l'accouchement. 
Une ponction échoguidée du ou des gros kystes quand ils 
sont facilement accessibles et juste avant l'accouchement 
permet de réduire le volume abdominal et ainsi d'espérer un 
accouchement normal (fig. 19.7). 


Foetoscopie 


La foetoscopie a plusieurs indications : la coagulation des 
anastomoses placentaires dans le syndrome transfuseur- 
transfusé, la prévention de l'hypoplasie pulmonaire en cas 
de hernie de coupole diaphragmatique par la pose d'un 
ballon intratrachéal (plug the lung until it grows ou PLUG), 
la cystoscopie dans le traitement des obstructions urinaires 
basses, le traitement du spina bifida... 

Quel que soit le geste, l'introduction du foetoscope se fait 
sous contrôle échographique (fig. 19.8). Une fois le matériel 
introduit, la procédure se poursuit sous contrôle visuel via 
le fætoscope. Du fait de l'utilisation d'un trocart pour l'in- 
troduction du foetoscope, ces gestes comportent un risque 
élevé de rupture prématurée des membranes et d'accouche- 
ment prématuré. 


Gestes d'arrêt de vie in utero 


Le geste d'arrêt de vie in utero ou fœticide est réalisé en cas de 
demande d'interruption médicale de grossesse (IMG) par une 
femme enceinte à un âge gestationnel où le fœtus est viable. 
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Fig. 19.6 Pose d'un drain vésical. a. Mégavessie (V). b. Introduction 
du trocart (—) dans la vessie (V). c. Ablation du trocart (—) et libération 
du drain (>) dans la vessie (V). 
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Fig. 19.7 Ponction d'une dysplasie rénale multikystique. Ponction 
a 37 SA d'un volumineux kyste rénal (+) dans le cadre d'une dysplasie 
multikystique unilatérale. Le but de la ponction est de diminuer le 
volume du rein dysplasique. > : aiguille; F : foie. 





Fig. 19.8 Position du foetoscope. Contrôle échographique de la 
position du foetoscope (—) sur un placenta (P) postérieur. 


Le geste consiste en l'injection chez le fœtus de drogues 
entraînant l'arrêt de l'activité cardiaque (le plus souvent 
association thiopental-lidocaïne) par voie intravasculaire 
dans la veine ombilicale par ponction du cordon ombilical 
(voir plus haut la technique de la PSF). 

Dans les rares cas où le cordon n'est pas accessible, l'in- 
jection peut se faire en intracardiaque (fig. 19.9). 


La réalisation de gestes invasifs en cas de grossesse multiple 
pose de nombreux problèmes. 

Avant tout prélèvement, il est indispensable de connaître 
le type de grossesse gémellaire (monochoriale ou dicho- 
riale). Les grossesses monochoriales sont monozygotes (les 
deux fœtus partagent le même patrimoine génétique). Les 
grossesses dichoriales peuvent être mono- ou dizygote (voir 
chapitre 18). 

Des recommandations sur la prise en charge des gros- 
sesses gémellaires ont été publiées par le CNGOF en 2009. 

La nécessité de ponctionner un ou deux foetus dépend 
de la chorionicité, de l'indication de prélèvement (infection, 
antécédent, signes d'appel échographique discordant ou non 
entre les foetus) et du choix des parents. 

Le temps de repérage échographique est primordial, 
car il permet de préciser la localisation du ou des pla- 
centas, des insertions funiculaires et de la membrane 
interamniotique. 

S'il est décidé de ponctionner les deux foetus, il est alors 
indispensable de prélever les deux poches avec deux aiguilles 
différentes insérées de part et d'autre de la membrane inter- 
fœtale. Il faudra essayer de garder cette membrane visible 
pendant toute la durée du geste (fig. 19.10). 

En cas d'amniocentèse sur les deux fœtus, il est possible 
de demander une analyse biochimique des deux prélève- 
ments, pour s'assurer que les deux poches ont bien été pré- 
levées (même en cas de grossesse monozygote, les enzymes 
digestives sont différentes entre les deux poches), ou l'étude 
des marqueurs microsatellites. Ces analyses ne sont pas 





Fig. 19.9 Foeticide. Grossesse gémellaire. Interruption sélective de 
grossesse par ponction intracardiaque (C) à l'aiguille (—). > : cloison 
amniotique. 


Fig. 19.10 Amniocentèse sur grossesse gémellaire. 16 SA. Aiguille 
en place (—) dans le liquide amniotique avec visualisation de la cloison 
interovulaire (>) pendant le geste. 
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obligatoires mais réservées aux situations difficiles. Il arrive 
effectivement que, même un préleveur expérimenté, prélève 
deux fois la même poche. 

La biopsie de trophoblaste est aussi possible en cas de 
grossesse gémellaire. Son avantage est la précocité du pré- 
lèvement. Ceci est particulièrement intéressant en cas de 
signe d'appel échographique précoce et discordant entre les 
deux fœtus surtout si celui-ci est transitoire (par exemple, 
clarté nucale augmentée sur l'un des foetus au 1‘ trimestre 
de la grossesse). Cela permet de faire le prélèvement tant 
que le signe d'appel est visible et une éventuelle interruption 
sélective de grossesse plus précoce et moins risquée en cas 
de pathologie de gravité particulière. La voie abdominale 
doit être préférée. En cas de grossesse dichoriale, si les deux 
fœtus doivent être prélevés, deux aiguilles distinctes seront 
utilisées. Si les deux placentas sont contigus, le prélèvement 
sera réalisé à proximité de l'insertion cordonale pour s'assu- 
rer de prélever chacun des placentas. 

Quel que soit le geste, il devra être réalisé par un opéra- 
teur expérimenté. Le compte rendu est indispensable. Il pré- 
cisera le lieu d'introduction des aiguilles, la position du ou 
des placentas et de chaque insertion funiculaire, le trajet de 
la membrane interovulaire et tous les éléments permettant 
l'identification des foetus. Ce compte rendu sera accompa- 
gné d'un schéma. En effet, en cas de diagnostic positif d'une 
pathologie d'une particulière gravité sur l'un des fœtus, 
seule une identification précise et rigoureuse permet de réa- 
liser une interruption sélective de grossesse sans risque de 
confusion entre le jumeau sain et le jumeau malade. 

Le risque de perte de la grossesse après geste invasif à 
visée diagnostique sur grossesse gémellaire est un peu plus 
élevé que celui observé pour les singletons (1,5 à 2 % pour 
une amniocentèse, 2 à 4 % pour une choriocentèse). 

Les gestes thérapeutiques sont possibles en cas de 
grossesse gémellaire, mais l'accès est plus fréquemment 
impossible. 

L'interruption sélective de grossesse (ISG) est elle aussi 
possible. Quand la grossesse est dichoriale, elle peut être 
réalisée classiquement par injection intracordonale ou 
intracardiaque. Ce geste n'est pas possible si la grossesse est 
monochoriale du fait des anastomoses placentaires. L'ISG 
est alors effectuée par coagulation a la pince bipolaire sous 
échoguidage (fig. 19.11) ou par laser. 


Les procédures invasives impliquent toutes une ponction de 
la paroi abdominale maternelle plus ou moins douloureuse 
en fonction de la taille de l'aiguille ou du trocart, des éventuels 
mouvements (biopsie de trophoblaste) et de la durée du geste. 

L'amniocentèse est souvent réalisée sans analgésie. 

Les autres gestes peuvent se faire sous anesthésie locale 
(biopsie de trophoblaste), locorégionale ou sédation (pose 
de drain, foetoscopie). Certaines équipes réalisent ces gestes 
sous hypnose ou proposent des casques de réalité virtuelle 
aux patientes. 

L'amniocentese, la biopsie de trophoblaste et la ponc- 
tion de sang foetal ne nécessitent pas d'analgésie fœtale. En 
revanche, celle-ci se discute pour tous les gestes compor- 
tant une ponction du fœtus. Il n'existe pas actuellement de 
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Fig. 19.11 Coagulation a la pince bipolaire. Interruption médicale 
de grossesse par coagulation a la pince bipolaire sur une grossesse 
gémellaire monochoriale. a. Abord (=) du cordon (C). b. Ouverture de 
la pince (+) qui enserre le cordon (C). 


consensus sur l'analgésie fœtale. Différentes voies d'admi- 
nistration sont possibles (voie cordonale, intramusculaire, 
intra-amniotique ou via la mère). Seule la voie cordonale a 
donné lieu à des travaux de recherche. 


L'information donnée à la patiente est primordiale avant 
chaque geste de médecine fœtale. 

Elle doit être préalable à la procédure et le consentement 
de la patiente doit être obtenu. 

Les procédures diagnostiques ou thérapeutiques foetales 
doivent être réalisées par des opérateurs entraînés avec une 
technique précise et rigoureuse. Elles nécessitent toutes un 
échoguidage soigneux et continu. 

Un compte rendu est indispensable à l'issue de chaque 
geste reprenant les conditions techniques de réalisation du 
geste et les éventuelles difficultés ou complications. 


910 Echographie en pratique obstétricale 


Liste des compléments en ligne 


Des compléments numériques sont associés à ce chapitre. 
(Ils sont indiqués dans le texte par un picto P. Ils proposent 
des vidéos.) Pour voir ces compléments, connectez-vous sur 
http://www.emconsulte/e-complement/476352 et suivez les 
instructions. 


Vidéo 19.1 Biopsie de trophoblaste : placenta postérieur. 


Vidéo 19.2 Biopsie de trophoblaste : placenta antérieur. 


Vidéo 19.3 Cordocentèse. 


Vidéo 19.4 Amniodrainage. 


Vidéo 19.5 Transfusion in utero. 


Vidéo 19.6 Pose d'un drain thoracique (a et b). En c, drain thoracique 
posé — dérivation thoraco-amniotique. 
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Anencéphalie, 141, 185, 388, 390, 493 

Aneuploidie. Voir Anomalie 
chromosomique 
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— de la veine de Galien, 416, 650 

- du canal artériel, 618 
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Artefact 
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— de volume partiel, 9 
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Artere 

- carotide 

== interne, 376 

cérébrale 
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— utérine 

—-- du post-partum, 76 

— — et grossesse, 64 

Arthrogrypose, 748, 770, 774, 813 
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— chyleuse, 905 

— maternelle, 48 

— urinaire et urineuse, 701-702, 907 

Aseptie, 34 
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Association 
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683, 685, 703, 772 

Astérion, 251 
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Atélencéphalie, 388, 409 

Atélostéogenèse, 764 

Atlas, 288 

Atrésie 

— artère pulmonaire, 590, 604 

— aseptum intact, 596, 611 

— bronchique, 539, 556 

— de l'œsophage, 185, 651 

— des voies biliaires, 661 

— digestive, 895 

— du pylore, 657 

- duodénale, 819 
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— urétrale, 703, 723 
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— de l'endomètre, 78 
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Auto-anticorps maternel, 623 
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Avortement 
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Axial (plan), 246 

Axis, 288 


Bâillement, 254 

Banana sign, 440, 510 

Bande modératrice, 571, 584 

Bandelette modératrice. Voir Bande 
modératrice 

Bardet-Biedl. Voir Syndrome 

Bartter. Voir Syndrome 

Bassinet, 318, 691 

Béance cervico-isthmique. Voir Col utérin 
et grossesse 

Beckwith-Wiedemann. Voir Syndrome 

Beemer. Voir Syndrome 

Benckiser. Voir Hémorragie 

Bickers-Adams. Voir Syndrome 

Bicuspidie aortique, 602 

Bifidité 

— pénienne, 732 

— urétérale, 705 


Binder. Voir Syndrome 

Biologie moléculaire, 824 

Biométrie 

— automatique, 31 

Biopsie de trophoblaste, 902, 909 

BIP. Voir Diamètre bipariétal 

Blastocyste, 136, 149, 166 

Bloc 

— auriculoventriculaire, 623-624 

— vertebral, 518 

BMI. Voir Indice de masse corporelle 

Bochdalek. Voir Hernie de coupole 
diaphragmatique 

Body stalk syndrome. Voir Syndrome 

Bolande. Voir Tumeur 

Bonnevie- Ullrich. Voir Syndrome 

Bouchon de champagne. Voir thorax 
étroit 

Bourgeon caudal, 493, 525 

Bourneville. Voir Sclérose tubéreuse 

Bourses, 325 

Bouton embryonnaire, 136, 149, 151, 175 

Bowman, capsule de, 683 

Brachycéphalie, 251, 341, 396, 813, 822 

Brachymésophalangie, 334, 822 

Bradycardie foetale, 371, 624, 904 

Bregma, 251 

Brièveté des membres, 753 

Bride amniotique, 189 

Bronchocèle, 556 

Bulbe rachidien, 274 


C 


CA. Voir Circonférence abdominale 

Caduque, 166, 172, 189, 195, 200, 202 

CAKUT (congenital anomalies of the 
kidney and urinary tract), 682 

Calcanéum, 334 

Calcification 

— articulaire, 763 

— cérébrale, 842 

— hépatique, 307, 834, 844 

— intra-abdominale, 834 

— intracranienne, 845 

— placentaire, 203, 832 

Calcul 

— rénal maternel, 86 

— vésiculaire, 309 

Campomélie, 756, 775 

Canal 

— anal, 314, 667 

— artériel, 292, 295, 297, 360, 576, 602 

— atrioventriculaire, 598-600, 626, 639, 
806, 819 

— central, 287 

— d'Arantius, 307, 655, 800 

— de Cloquet, 259 

— épendymaire, 287 

— hyaloidien, 259 

— interatrioventriculaire, 599 

— omphalomésentérique, 237, 639, 663 

— rachidien, 287 

— semi-circulaire, 260, 456, 473 

— thoracique, 536 

— vitellin, 151, 633 

Cancer de l'ovaire et grossesse, 52 


Cantrell, pentologie de, 641 
Capsule rénale, 318 
Cardiomégalie, 603, 836, 840, 887 
Cardiopathie, 391, 393, 436, 440, 535, 542, 
654, 657, 801, 824, 845 
Carnegie, stades de, 134 
Caroli. Voir Maladie 
Carrefour ventriculaire, 271 
Cataracte, 393, 423, 470, 844 
CATCH 22, 824 
Caverne placentaire, 200, 203 
Cavitation, 33 
Cavitation occipitale, 833 
Cavite 
— amniotique, 136, 149, 151 
— utérine du post-partum, 78 
Cavum 
— de Verga, 266, 277, 281, 427 
— du septum pellucidum, 262, 265, 277, 
281, 425 
— du velum interpositum, 267 
Cébocéphalie, 460, 468 
Célosomie 
— inférieure, 647 
— moyenne, 636 
— supérieure, 641 
Céphalocèle, 388, 393, 437 
Cervelet, 261, 273 
— aplasie, 438 
— hypoplasie, 439 
CGH array, 542 
Chamberlain, 182 
Chambre intervilleuse, 200 
CHAOS. Voir Syndrome 
CHARGE. Voir Association 
Cheveux, 251 
Chiari. Voir Malformation 
— réseau de, 585 
Chiasma optique, 272 
CHILD. Voir Syndrome 
Chirurgie maternofcetale 
ouverte, 517 
Chlamydia trachomatis, 113 
Cholécystite lithiasique 
— grossesse et, 87 
Cholédochocèle, 661 
Chondrodysplasie 
— létale, 751 
— non létale, 761 
— ponctuée, 763 
Chorde, 490 
Chorio-angiome placentaire, 215, 650 
Choriocarcinome, 176, 215 
Choriocentèse, 750, 903, 909 
Chorion, 150 
Chorionicité, 857 
Choriorétinite, 842 
Chylothorax, 536, 538, 550, 905 
Cicatrice de césarienne, 70, 123, 226 
Ciliopathie, 437, 563, 707, 711, 714 
Cimeterre. Voir syndrome 
Cinquième maladie. Voir Parvovirus B19 
Circonférence 
- abdominale, 163, 343 
céphalique, 386 
rénale, 364 
- thoracique, 360 


Circonvolution 

— de l'hippocampe, 270 

— péricalleuse, 277 

Clarté 

— intracranienne, 142 

— nucale, 34, 782-783 

Classification 

- d'Adzick, 548 

— d'Altman, 529 

— de Denhes, 224 

- de Grannum, 205, 369 

— de Sillence, 756 

— de Stocker, 548 

Clavicule, 327, 363 

Clinodactylie, 772, 822 

CLIP. Voir collection liquidienne 
intraplexuelle 

Clitoris, 322 

Cloaque, 315, 669, 726, 735 

Cloison gémellaire, 854, 858, 871, 
875, 884 

Coarctation de l'aorte, 601, 813 

Cobblestone cortex, 416 

Cocaine, 388, 404, 423 

Cœælioscopie, 127 

Coelome extra-embryonnaire, 151 

Coelosomie. Voir Célosomie 

Coffin-Lowry. Voir Syndrome 

COEFS. Voir Syndrome 

Col utérin, 324 

- cerclage du, 70 

— du post-partum, 76 

— foetus, 324 

— et grossesse, 65, 68 

Collection liquidienne 
intraplexuelle, 425 

Colobome, 468 

Côlon, 313 

Colonnes de Bertin, 318 

Colpocéphalie. Voir Agénésie du corps 
calleux 

Communication 

— interauriculaire, 598, 639 

— interventriculaire, 573, 598, 639, 812, 819 

Complexe fémur-fibula-ulna, 774 

Compte rendu d'examen échographique, 36 

Cône 

- d'ombre, 8 

— terminal, 287 

Conradi-Hünermann. Voir Syndrome 

Consentement éclairé, 36 

Constriction du canal artériel, 602 

Continuation 

— azygos, 592 

— hémi-azygos, 592 

Continuité 

— mitro-aortique, 296, 573 

— septo-aortique, 296, 573 

Convulsion, 440 

Cordes vocales, 284 

Cordocentèse, 904 

Cordon, 524 

— court. Voir Syndrome 

— hémangiome du, 639 

- ombilical, 154, 231-239, 634 

Cornelia de Lange. Voir Syndrome 

Coronal (plan), 246 


Corps 

— calleux 

— - anormal, 407-408 

- normal, 265, 277 

jaune, 92, 114 

— utérin, 324 

— vertébral, 284, 287 

Cortex rénal, 318 

Côte, 291, 363 

Cotylédon placentaire, 54, 79, 197, 200, 
238 

Cou, 283, 299 

Coupe 

— cavo-thalamo-cérebelleuse, 273 

— de Yoo, 295 

— des cing cavités, 295 

— des quatre cavités, 293, 295 

— des trois vaisseaux, 295, 573 

Coupole diaphragmatique. Voir 
Diaphragme 

Courbe 

— ajustée individuelle, 354 

— vélocimétrique, 15 

Courbure 

— du vertex, 136 

— nucale, 136, 142 

— osseuse, 748 

Couronne trophoblastique, 101 

Crane 

- en forme de trèfle, 398, 756 

— foetal, 251 

Cranioschisis, 393 

Craniosténose. Voir Craniosynostose 

Craniosynostose, 387, 396, 416, 468 

Crétes neurales, 493 

Cristallin, 259 

Croissance foetale, 832 

Croix du coeur, 572 

Crosse 

- de l'aorte, 296, 299, 616 

— du canal artériel, 299 

Crouzon. Voir Maladie, Voir Syndrome 

Crown-rump length, 158 

Cryptorchidie, 731, 813, 815 

Cubitus. Voir Ulna 

Cul de sac oesophagien 
supérieure, 651, 825 

Currarino. Voir Syndrome 

CVR. Voir Cystic adenomatoid 
malformation volume ratio 

Cyclopie, 358, 409, 456, 460, 468, 470 

Cystadénome séreux. Voir Kyste séreux et 
grossesse 

Cystatine C urinaire, 703 

Cystic adenomatoid malformation volume 
ratio, 554 

Cystinurie, 670 

Cystite 

— grossesse et, 87 

Cytomégalovirus, 388, 423, 428, 439, 468, 
470, 650, 670, 711, 833, 836 


D 


Dacryocystocèle, 470 
Dandy-Walker. Voir Malformation 
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Datation de la grossesse, 32, 34, 154 
— erreur de, 387 

— tardive, 368 

Dates des examens échographiques, 34, 244 
DBP. Voir Diamètre bipariétal 

De Morsier. Voir Syndrome 

Décès maternel, 902 

Decidua, 189 

Décidualisation, 94 

Décollement ovulaire, 172 
Dédoublement d'image (artefact de), 171 
Défaut 

— d'accolement des caduques, 857 
— d'ossification, 758, 759 

— de masculinisation, 756 

Déficit 

— en pyruvate déshydrogénase, 407 
— en vitamine K, 460 

Déglutition, 254 

Dekaban-Arima. Voir Syndrome 
Délétion chromosomique, 436 
Délimitation, 136, 633 
Denys-Drash. Voir Syndrome 
Dépassement de terme, 188 
Dépistage combiné, 793, 801 
Dérivation 

— thoraco-amniotique, 538 

— vésico-amniotique, 723, 730 
Désinfection des sondes, 34 
Déviation 

— du gros orteil, 398 

Dextrocardie, 569 

Dextroposition, 569 
Dextrorotation utérine, 53 

Diabète, 185 

— insulino-dépendant, 408 

- MODY5, 715 

Diagnostic prénatal non invasif, 798, 870 
Diametre 

- abdominal, 343 

— antéropostérieur du rein, 364 

— bipariétal, 5, 136, 140, 265, 338, 386 
— céphalique, 251 

— de l'aorte, 360 

— de l'œil, 359 

— des gros vaisseaux, 296 

— interne 

—- du canal artériel, 360 

-- du tronc de l'artère pulmonaire, 360 
— interorbitaire, 256 

— occipito-frontal, 341 

— ovulaire, 161 

— transversal du cervelet, 355 

— transverse 

—- dela thyroïde, 361 

— - des ventricules, 360 

-- du thymus, 361 

Diaphragme, 304 

Diarrhée chlorée congénitale, 669 
Diastématomyélie, 493, 518 
Différenciation corticomédullaire, 729 
DiGeorge. Voir Syndrome 
Dilatation 

— de l'oreillette droite, 596 

— de l'urètre postérieur, 702 

— du sinus coronaire, 598 

— pyélique, 691 


914 Index 


— pyélocalicielle, 690 

— urétérale, 695, 702 

— ventriculaire, 398, 414, 427 

DIO. Voir Distance interorbitaire 

Discordance atrioventriculaire, 603, 604 

Dispositif intra-utérin. Voir aussi Stérilet 

Disque embryonnaire, 136, 149, 160 

Distance 

— interorbitaire, 358 

— oculaire externe, 358 

Distorsion de la scissure 
interhémisphérique, 427 

Diverticule 

— allantoidien, 150 

— de l'ouraque, 729 

— de Meckel, 663 

— vésical, 726 

Dizygotie, 855, 871 

Doigt, 330 

Dolichocéphalie, 251, 341, 396 

Doppler, 2, 4, 13, 15 

- cérébral, 840 

— couleur, 14, 101 

— de l'artère ombilicale, 375 

— de l'isthme aortique, 377 

— de la veine 

- - cave inférieure, 378 

— - ombilicale, 378 

— des artères pulmonaires, 547 

— des vaisseaux cérébraux, 376 

— du canal d'Arantius, 378 

— du sinus veineux transverse, 378 

— énergie 

— - directionnel, 14 

- HD-flow, 14 

— obstétrical, 373, 379 

- pulsé, 14, 586, 620 

— utérin, 375 

— veineux, 378 

Double arc aortique, 616 

Down. Voir Syndrome 

Drainage 

— thoraco-amniotique, 906 

— vésico-amniotique, 907 

Drash. Voir Syndrome 

DSO. Voir Dysplasie septo-optique 

Dubowitz. Voir Syndrome 

Ductus arteriosus. Voir Canal artériel 

Ductus venosus. Voir Canal d'Aransius 

Duplication 

— de l'appareil urinaire, 703 

— de la vésicule biliaire, 661 

— de la voie excrétrice, 699, 703 

— digestive, 663 

— linguale, 466 

— œsophagienne, 561, 652 

— pathogène des voies excrétrices 
urinaires, 703 

— rénale, 662 

Dure-mère, 287 

Dyschromosomie. Voir Anomalie 
chromosomique 

Dysfonction sinusale, 624 

Dysgénésie 

— du corps calleux, 403, 425, 427, 838, 846 

— gonadique, 731, 737 

- tubulaire rénale, 392 


Dysmorphie faciale, 423, 436, 763, 822 

Dysostose, 388 

— acrofaciale de Nager, 773 

— cléidocranienne, 396, 458 

— craniofaciale, 460 

Dysplasie 

— campomélique. Voir Nanisme 

— caudale, 524 

— cérébelleuse, 425 

— chondro-ectodermique. Voir Syndrome 
d'Ellis- Van-Creveld 

— corticale, 413 

— diastrophique, 763 

— facio-auriculo-vertébrale. Voir 
Syndrome de Goldenhar, 468 

— glomérulokystique, 712 

— oculo-auriculo-vertébrale, 518 

— osseuse, 460, 777 

— otomandibulaire, 473 

— rénale, 639, 729 

—- multikystique, 188, 669, 694, 705 

—- obstructive, 701, 707, 711 

— septo-optique, 411, 427, 443 

— thanatophore, 458 

- thoracique asphyxiante de Jeune, 711, 
715,717, 763 

— tubulaire rénale, 719 

— valvulaire tricuspide, 597 

Dysraphie 

— ouverte, 398 

— spinale. Voir aussi Spina bifida, 487, 
493, 498, 500 

— tectocérébelleuse, 393, 441 

Dystocie des épaules, 353 

Dystrophie 

— mandibulofaciale, 473 

— musculaire congénitale 
de Fukuyama, 416 

— rétinienne, 437 


Ebstein. Voir Maladie 

Echelle de gris, 7 

Echo de sonde, 9 
Echocardiographie 

— en mode temps-mouvement, 586 
Echographe 

— portable, 17 

Echographie 

— de diagnostic, 35 

— focalisée, 35 

Echoguidage, 35, 902, 905, 909 
Echoscopie, 35 

Ecran (réglage), 3 

Ectasie de la veine ombilicale, 655 
Ectopie 

— bilatérale des uretères, 726 

— cardiaque, 641 

— croisée du rein, 685 

— testiculaire, 688 
Ectrodactylie, 752 

Edwards. Voir Syndrome 

EEC. Voir Syndrome 

Effet 

— Doppler, 13 

— piézo-électrique, 16 


Ellis- Van Creveld. Voir Syndrome 

Embolisation artérielle, 80 

Embryoblaste, 136, 149 

Embryologie, 135 

— appareil digestif, 147 

— appareil genito-urinaire, 148 

— appareil locomoteur, 748 

— cervico-faciale, 449 

— de la vessie et de l'urètre, 683 

— des reins, 567 

— du coeur, 567 

— echo-anatomie embryonnaire, 135 

— gastrulation et neurulation, 492 

Eminence caudale, 493, 525 

Emphysème lobaire congénital, 556 

Encéphale, 261 

Encéphalocèle, 194, 393 

Encéphalopathie multikystique, 417 

Enchevêtrement funiculaire, 875 

Endomètre décidualisé, 94, 110, 114, 172 

Endométriome, 52 

— décidualisation de. Voir Kyste 
endométriosique et grossesse 

— et grossesse. Voir Kyste 
endométriosique et grossesse 

Endométrite, 110 

— du post-partum, 79 

Enroulement des cordons, 875 

Enseignement, 29 

Ensellure nasale, 255 

— marquée, 458 

Entérocolite nécrosante, 644 

Entérolithiase, 314, 522, 726 

Epaississement 

— de la nuque. Voir Nuque, épaississement 

— myometrial, 54 

Epanchement 

— de séreuse, 840 

— péricardique, 478, 608, 834, 845 

— pleural, 535, 845 

Ependymite, 416 

Epidermolyse bulleuse, 657 

Epignathus. Voir Tératome nasopharyngé 

Epispadias, 732 

Epulis congénitale, 466, 481 

Erreurs de mesure. Voir Mesure 

Esophageal pouch. Voir Cul-de-sac 
oesophagien supérieur 

Espace 

— péricérébral, 270, 277, 280, 387 

— péridural, 287 

Estomac, 147, 310, 651, 657 

Ethmocéphalie, 460, 468 

Évaluation 

— de la fonction rénale fœtale, 730 

— du volume pulmonaire, 361, 542 

Éventration 

- abdominale, 639 

— diaphragmatique, 311, 539, 547 

Exencéphalie, 388, 390 

EXIT procedure, 465, 478, 482 

Exophtalmie, 470 

Exsanguino-transfusion, 906 

Exstrophie 

— cloacale, 645, 647, 726, 728 

— vésicale, 322, 641, 647, 655, 726, 732 

Extrasystole, 620 


F 


Face fœtale, 251 

Faisceau 

— accessoire, 9 

— de Probst, 404 

— focalisation du, 4 

Fallot. Voir Tétralogie 

Fanconi. Voir Anémie ou Syndrome 

Faux du cerveau, 261, 265, 271 

Fécondation in vitro, 48, 850 

Feingold. Voir Syndrome 

Fémoral inférieur, 330 

Fémur, 161, 328, 345 

- courbe, 761 

— court, 346, 761, 808, 821 

— extrémité en biseau, 761 

Fenêtre aortopulmonaire, 614 

Fente 

— colobomateuse, 470 

— de Bichat, 272 

— faciale, 393 

— labiale, 393, 409, 450 

— — bilatérale, 455 

— labionarinaire, 450 

— labiopalatine, 391, 393, 409, 450, 457, 810 

-— unilatérale, 451 

- médiane, 456 

— palatine, 436, 450, 452 

Fermeture anténatale du canal artériel, 602 

Feston frontal, 398, 440, 510, 514 

Fibrine dépôts de, 198 

Fibroblast growth factor receptor- 
related, 398 

Fibroélastose de l'endocarde, 605 

Fibrome 

— du cœur, 608 

— utérin, 54, Voir myome 

Fibula (péroné), 330 

FIGO, classification, 55 

Filum terminal, 287 

Fissure primaire, 277 

Fistule 

— trachéo-cesophagienne, 518, 651 

— urodigestive, 670 

— vasculaire intrahépatique, 655 

— vésicocutanée, 723 

Flaviviridae, 845 

Flutter auriculaire, 624 

Flux 

— artériel. Voir Doppler 

- - diastolique. Voir Doppler 

--- nul, 376 

— — — reverse flow, 376 

-— laminaire. Voir Doppler 

—- turbulent. Voir Doppler 

— veineux. Voir Doppler 

Foeticide, 907 

Foetopathie d'origine infectieuse, 832 

Foetoscopie, 907, 909 

Foetus 

— acardiaque, 892 

— in foetu, 527, 892 

— papyraceus, 865 

— petit poids pour l'âge gestationnel, 832 

Foie, 147, 305 

— intrathoracique, 543 


Fontanelle 

— antérieure (grande), 251 

- postérieure (petite), 251 

Foramen 

— de Magendie, 510 

— interventriculaire, 278 

— ovale, 292 

Foramen ovale restrictif, 603 

Fornix, 266 

Fosse 

— cérébrale postérieure, 261, 273, 281, 
310, 312 

— nasale, 470 

— rhombencéphalique, 142 

Fowler. Voir Syndrome 

Foyer intracardiaque 

— échogène. Voir Nodule 
intraventriculaire hyperéchogène 

— hyperéchogène, 584 

Fracture osseuse, 756 

Franceschetti. Voir Syndrome 

Franceschetti-Klein. Voir Syndrome 

Fraser. Voir Syndrome 

Frasier. Voir Syndrome 

Fréquence 

- cardiaque, 146 

— d'émission, 4, 29 

— de répétition des pulses, 4, 14 

— Doppler, 13 

Frontal (plan), 246 

Fryns. Voir Syndrome 

Fukuyama. Voir Dystrophie et Syndrome 


G 


Gain (réglage), 4 

Galloway. Voir Syndrome 

Gastroschisis. Voir Laparoschisis 

Gastrulation, 136, 490, 517 

Gelée de Wharton, 232-233, 639, 812 

Gene SRY, 737 

Genetic scan, 805 

Germinolyse, 423, 838 

Giration, 270 

— cérébrale, 268 

— périphérique, 280 

— retard de, 846 

Glande surrénale, 318 

Glossoptose, , 460 

Goitre fœtal, 467, 481 

Golabi-Rosen. Voir Syndrome 

Golabi-Simpson-Behmel. Voir Syndrome 

Goldenhar. Voir Syndrome 

Gouttière neurale, 493 

Grande citerne rétrocérébelleuse, 274, 355, 
433, 510 

Grande veine azygos, 301 

Grannum. Voir Classification 

Grebe. Voir Syndrome 

Gregg, triade de, 845 

Gros vaisseaux, 297 

Grosse vessie, 322 

Grossesse 

- abdominale, 126 

— ampullaire, 111 

— angulaire, 120 

— cervicale, 126 
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cornuale, 120 

ditopique, 850 

— ectopique, 111 

— extra-utérine, 73, 92, 111, 114, 867 

— gémellaire, 849 

—- dichoriale, 853, 857, 871 

—- dizygote, 851 

—— monoamniotique, 853, 860, 875 

—- monochoriale, 392, 853, 857, 
872, 882 

— hétérotopique, 126, 850, 867 

— interstitielle, 119, 127, 867 

— intramurale, 123, 867 

— isthmique, 111 

— multiple, 908 

— ovarienne, 124 


Halban, pseudo-grossesse de, 114 
Halo 

— péricranien, 844 

— périventriculaire, 833, 838 
Hamartome 

— hépatique, 676 

— thoracique, 563 

Hanche, 327 

Hanhart. Voir Syndrome 
Harmoniques (fréquences), 4, 30 
Hauteur 

— hépatique, 307, 365 

— utérine, 348 

— vésicale, 364 

Hémangiome 

— de la paroi abdominale. Voir Angiome 
— du cordon, 238 

— solitaire du foie, 676 

— sous-cutané 

- — céphalique, 463 

— - dela voûte crânienne, 393 

— thoracique, 563 

Hématome 

— de la fosse cérébrale postérieure, 443 
— décidual, 172, 189, 211, 856 

— du cordon, 237 

— marginal du placenta, 189, 211 
— pelvien, 80 

— péri-ovulaire, 172 

— rétroplacentaire, 76, 209, 902 

— sous-dural, 423, 443 

— surrénalien, 662 
Hématométrie, 107 
Hématosalpinx, 117 
Hémimégalencéphalie, 388, 407, 414 
Hémimélie, 750 

Hémisphère cérébelleux, 277 
Hémivertèbre, 518 

Hémolyse, 382 

Hémopéritoine, 118 

Hémorragie 

— de Benckiser, 197, 238 

— foetomaternelle, 382, 902, 904 
— intracranienne, 428 

— intraventriculaire, 833, 846 
Hépatoblastome, 676 

Hépatocele, 639 

Hépatomégalie, 307, 423, 836, 838, 842 
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Hépatosplénomégalie, 836, 845 

Herlyn-Werner-Wunderlich. Voir 
Syndrome 

Herman. Voir Score 

Hernie, 498 

— antérieure parasternale, 539 

— de coupole diaphragmatique, 307, 311, 
436, 538-542, 653, 803, 815 

— hiatale, 547 

- méningée. Voir Méningocèle 

- ombilicale physiologique, 147, 634 

— parasternale, 547 

Herpes, 388, 423, 429, 832, 834, 837, 
842, 845 

Hétérotaxie, 570 

Hétérotopie 

— cérébelleuse, 388 

— neuronale, 413, 425 

— périventriculaire, 403, 414 

— sous-épendymaire, 428 

Hexadactylie, 434, 523, 674, 710, 715, 
761-764, 769, 802 

Hile rénal, 318 

Hippocampe, 272 

Hirschsprung. Voir Maladie 

Holoprosencéphalie, 388, 408, 456, 460, 
468, 470, 803, 810, 815 

— alobaire, 409 

— lobaire, 411, 427 

— semi-lobaire, 409 

Holt-Oram. Voir Syndrome 

Hoquet foetal, 370 

Hormone 

— anti-müllerienn, 737 

— chorionique gonadotrope, 92, 95, 176 

Houston-Harris. Voir Syndrome 

Human tail, 497 

Humerus, 328, 346 

— court, 808, 821 

HPE. Voir Holoprosencéphalie 

Hydramnios, 184, 391, 440, 457, 547, 
650-651, 657, 808, 832, 838, 840, 844, 
875, 879 

— aigu, 185, 530, 891 

Hydranencéphalie, 388, 409, 416, 834, 844 

Hydrocalice, 705 

Hydrocèle, 326, 647, 731 

Hydrocéphalie, 388, 398, 409, 416, 420, 
433, 437, 441, 443 

Hydrocolpos, 735 

Hydrométrie, 107 

Hydrométrocolpos, 735 

Hydromyélie, 497, 508 

Hydronéphrose, 662, 691, 730 

— grossesse et, 86 

Hydrothorax, 535, 553, 647 

Hygroma 

— cervical postérieur, 396, 782 

— kystique, 475, 650, 813, 818 

—- du cou, 782 

Hyperclarté nucale. Voir Clarté nucale 

Hyperéchogénicité 

— intestinale, 834, 845 

— intra-abdominale, 834 

— intracérébrale, 834 

— périventriculaire, 846 

— rénale, 729, 838 

Hyperglycinémie, 407 


Hyperplasie congénitale 

des surrénales, 737 
Hyperstimulation ovarienne, 175 
Hypertélorisme, 468 
Hypertrophie 
— clitoridienne, 735 
— compensatrice rénale, 717 
— placentaire, 808 
— vulvaire, 322 
Hypocalvaria, 392 
Hypochondrogenèse, 770 
Hypodysplasie rénale, 689 
Hypoglossie-hypodactylie. Voir Syndrome 
Hypophosphatasie, 396, 758 
Hypophyse, 272 
Hypoplasie 
— cérébelleuse, 434, 812, 838 
— - globale, 439 
— - unilatérale, 440 
— de l'oreille, 473 
— des membres, 753, 844 
— des os propres du nez, 458, 822 
— diaphragmatique, 539, 547 
— du coeur gauche, 547, 593 
— du corps calleux, 388 
— fémorale, 753 
— fibulaire, 775 
— ponto-cérébelleuse, 440 
— pulmonaire, 187, 538, 563 
—- bilatérale, 542 
— rénale, 688-689, 729 
— ventriculaire, 595, 606 
— vermienne, 434, 438, 542, 838 
Hypospadias, 732, 815 
Hypotélorisme, 409, 411, 456, 468, 810 
Hypothyroidie foetale, 467 
Hypotonie pyélique, 694 
Hypotrophie 
— du chiasma optique, 412 
— fœtale, 76, 353 
— ovulaire, 172 
— placentaire, 808 
— rénale, 688 
Hypoxo-ischémie cérébrale, 423, 429 


Iléus méconial, 670 

Ilion, 327 

Image 

— échographique (orientation), 6 

— en miroir, 11 

— fantôme, 11 

Immobilisme foetal, 187, 237, Voir 
Syndrome 

Immobilité des membres 
inférieurs, 516 

Impédance acoustique, 7 

Imperforation 

— anale, 314, 664 

— hyménéale, 735 

Implantation 

— cordonale, 215, 867, 900, 904 

— nidation, 94, 101, 136, 150, 154, 855 

Incidence 

— de la crosse 

- — del'aorte, 577 

- - du canal artériel, 579 


— des dômes vasculaires, 292 

— des quatre cavités, 571 

— des veines caves, 581 

— du canal artériel, 576 

— longitudinale par le ventricule gauche 
et l'aorte, 582 

— par les cavités droites, 583 

— sagittale des trois vaisseaux, 581 

— transversale des cing cavités, 572 

— transverse par les ventricules, 583 

Incisure protodiastolique, 375 

Incontinentia pigmenti, 472, 483 

Incurvation pathologique des os, 775 

Index 

— amniotique, 183 

— céphalique, 341 

— cérébroplacentaire, 376 

— d'activité respiratoire, 371 

— de pulsatilité, 15, 374 

— de résistance, 15 

— de résistance de Pourcelot, 374 

— de spiralisation du cordon, 231 

— diastolique, 15, 374 

— Doppler, 15 

— mécanique, 33 

— thermique, 33 

Indice de masse corporelle, 6 

Infarctus placentaire, 205 

Infection 

- congénitale, 832 

— fœtale, 535, 832, 902 

— - à Campylobacter, 441 

- - à cytomégalovirus, 837 

- — à parvovirus B19, 838 

— — herpétique, 845 

- - rubéolique, 834 

— - toxoplasmique, 840 

- — varicelleuse, 842 

— intra-utérine, 902, 906 

— maternelle, 902 

— ovulaire, 187 

Inhibiteur de l'enzyme de conversion 
de l'angiotensine, 719 

Iniencéphalie, 393, 493, 524 

Insertion placentaire, 200 

— basse 

— — latérale, 222 

— - marginale, 875 

— — recouvrante, 222 

— accreta. Voir placenta accreta 

Insertion du cordon 

- marginale, 238 

— vélamenteuse, 222, 875 

Insuffisance 

- cardiaque, 185, 650 

— rénale, 188, 468, 526, 705, 714, 717, 719, 
121,725,792, 909 

Interruption de la crosse aortique, 614 

Interruption sélective de grossesse, 909 

Interruption volontaire de grossesse, 154 

— aspects échographiques, 129-130 

— médicamenteuse, 128 

Intestin, 147 

— grêle, 312, 645, 663 

— hyperéchogène, 312, 821, 834 

IRM 

— cérébrale, 387, 407, 412, 419, 421, 423, 
425, 427, 433, 436, 442, 895 


— digestive, 725, 726 

— fœtale, 76, 283, 465, 516, 530, 542, 669, 
684, 728 

— placentaire, 231 

— pulmonaire, 188, 543, 559 

Ischémie 

— cérébrale, 895 

— myocardique, 895 

Ischion, 327 

Iso-immunisation érythrocytaire, 185, 
Voir Allo-immunisation 

Isomérisme, 571, 592, 609 

I-SPTA, 33 

Isthme aortique, 377 

Isthmocèle, 70 

Ivemark. Voir Syndrome 

IVG. Voir Interruption volontaire 
de grossesse 


J 


Jarcho-Levin. Voir Syndrome 
Jeune. Voir Dysplasie thoracique 
Jonction pyélo-urétérale, 692 
Joubert. Voir Syndrome 
Jumeau 

— acardiaque, 892 

— coincé. Voir Stuck twin, 875 
— conjoint, 853 

— évanescent, 865 

— fraternel, 851 

— hétérocaryote, 852 

— identique, 852 

— pompe, 892 

— siamois, 892 


K 


Kallmann-de Morsier. Voir Syndrome 

Kasaï, intervention de, 661 

Klinefelter. Voir Syndrome 

Klippel-Feil. Voir Syndrome 

Klippel-Trenaunay. Voir Syndrome 

Kyleena”, 113 

Kyste 

— allantoidien, 639 

— arachnoidien, 416, 425, 433 

— biliaire, 661 

— bronchogénique, 539, 559, 652 

— colobomateux, 468 

— connatal. Voir Kyste des cornes 
frontales 

— cytotrophoblastique, 215 

- d'hyperstimulation ovarienne, 48 

— de germinolyse, 833, 846, 895 

— de l'ouraque, 238, 661, 729 

- de l'ovaire foetal, 660, 733 

— de la plaque choriale, 215 

— de la poche de Blake, 433 

— de la surrénale, 705 

— de la zone germinative, 834 

— dermoide, 49 

— des cornes frontales, 424 

— des plexus choroides, 425, 812, Voir 
Collection liquidienne intraplexuelle 

— du canal omphalomésentérique, 639 

— du corps jaune. Voir Kyste lutéinique 


- du cavum 

—~- du septum pellucidum, 427 

—- du velum interpositum, 427 

- du cholédoque, 661 

— du cordon, 154, 237, 639, 808, 812 

— du cortex rénal, 423, 729 

— du mésentère, 661 

— du pancréas, 661 

du rein, 662 

- endométrial, 94, 99 

— endométriosique, 50 

— épendymaire, 425 

— épidermoide, 396 

- fonctionnel, 53 

- glandulaire, 106 

- hémorragique de l'ovaire, 733 

- hémorragique du corps jaune, 46 

- hépatique, 661 

- interhémisphérique, 408 

— lacrymal, 470 

— lingual, 465 

— lutéinique, 46 

— mucoide, 50 

— neuro-entérique, 493, 522, 539, 561, 652 

— organique, 53 

— ovarien fonctionnel, 175 

— paraventriculaire. 424, Voir Kyste des 
cornes frontales 

— rénal, 705 

— séreux et grossesse, 50 

— solitaire du rein, 720 

— sous-épendymaire, 423 

— splénique, 662 

— sublingual, 465 

— surrénalien, 662, 742 


L 


Lac sous-chorial, 200, 204 

Lambda. Voir Signe du 

— fontanelle, 251 

Lame 

— palatine, 450 

— vertébrale, 284, 287 

Langer-Saldino. Voir Syndrome 

Laparoschisis, 643, 905 

Larsen. Voir Syndrome 

Larynx, 283 

LCC. Voir Longueur craniocaudale 

Lécithocéle, 136, 147, 150, 633 

Lemon sign. Voir Feston frontal 

Leucomalacie périventriculaire, 425, 895 

Leucopathie, 417 

Lévocardie, 569 

Lèvre supérieure, 256 

LE. Voir longueur fémorale 

LHR. Voir Lung over head ratio 

Ligament 

— jaune rachidien, 287 

— prévertébral, 287 

Likelihood ratio. Voir Rapport de 
vraisemblance 

Limb body wall complex. Voir 
Syndrome 

Lipomatose encéphalo-cranio-cutanée, 414 

Lipome 

— de la voûte cranienne, 393 
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— intracrânien, 429 

— intrarachidien, 498, 504 

— péricalleux, 408 

Lipomyélocèle, 498, 504 

Lipomyéloméningocèle, 498, 504 

Liquide amniotique, 151, 180, 182 

Lissencéphalie, 388, 413, 838 

Listériose, 836 

Lit placentaire, 200 

Lithiase 

— urinaire et grossesse, 86 

— vésiculaire et grossesse, 87 

Lobstein. Voir Maladie 

Longueur 

— craniocaudale, 158, 783 

- d'onde, 7, 29 

— de la diaphyse os longs, 344, 365, 748, 755 

— du col, 68, Col utérin et grossesse 

Lowe. Voir Syndrome 

L-transposition des gros vaisseaux. Voir 
Transposition des gros vaisseaux 

Luciani-Wenckebach, périodes de, 623 

Lung over head ratio, 361, 542-543 

Lupus maternel, 626, 763 

LUTO (lower urinary tract obstruction), 682 

Lymphangiome 

— kystique, 478, 562, 661 

—- du mésentère, 669 

—- lingual, 466 

—- médiastinal, 652 

— thoracique, 563 

Lymphoœdème, 536, 813 


Macération fœtale, 372 

Macrocéphalie, 388, 407, 761 

Macrocranie, 388, 396 

Macroglossie, 352, 466 

Macrosomie foetale, 384, 832 

Main, 330 

— bote, 763, 771, 813 

— crispée, 774, 813 

— en moufles, 398 

— en trident, 761 

Majewski. Voir Syndrome 

Maladie 

— adénomatoide kystique du poumon, 
535, 539, 548, 650 

— amniotique, 194 

— d'Ebstein, 597 

— de Caroli, 661 

— de Crouzon, 468, 473 

— de Hirschsprung, 664, 670 

— de Lobstein, 756 

— de Porak et Durante, 756 

— de Rendu-Osler, 80 

— de Steinert, 185 

— de Willebrand, 443 

— des brides amniotiques, 194, 392, 645, 
726, 729, 750, 770 

— des épiphyses ponctuées. Voir 
Chondrodysplasie ponctuée 

— des inclusions cytomégaliques, 837 

— des os de verre, 756 

- glomérulokystique rénale, 715 

— trophoblastique, 175 
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Malaire (os), 798 

Malformation 

— anorectale, 664 

— artérioveineuse utérine, 80 

— cardiaque. Voir Cardiopathie 

— conotroncale, 573, 610 

— de Chiari, 416, 440, 498, 508, 516 


— de Dandy-Walker, 274, 388, 416, 434, 436 


— des extrémités, 393 
— des membres, 393, 747 
— des organes génitaux, 684 
— du sinus 
- - dural, 442 
— - urogénital, 730 
- oculaire, 467 
— rachidienne, 561 
— schisis type, 524 
— urinaire, 391 
— urogénitale, 703 

— utérine et grossesse, 60 
Malpighi, pyramide de, 318, 683 
Mandibule largeur de la, 360 
Manning. Voir Score 
Mardini-Nyhan. Voir Syndrome 
Marqueur(s), 806 


— faibles de trisomie, 33, 781, 782, 790, 817 


— fort de trisomie, 33, 817 

— sérique, 827 

Masse 

— liquidienne intra-abdominale, 735 

— orbitaire et péri-orbitaire, 470 

— sus-rénale, 740 

Maturation placentaire, 203 

Maturité placentaire, 208 

Maxillaire, 360, 799 

McKusick-Kaufman. Voir Syndrome 

Meckel. Voir Syndrome 

Meckel-Gruber. Voir Syndrome 

Méconium, 182 

Médicolégal, 36 

Megacystis microcolon intestinal 
hypoperistaltism syndrom. Voir 
Syndrome mégavessie-microcolon 

Méga-grande citerne, 283, 433 

Mégalencéphalie, 388, 414 

Mégalérythème épidémique, 838 

Mégalo-urètre, 732 

Méga-uretère, 669, 695, 703 

Mégavessie, 188, 659, 701, 703, 725, 801 

Membrane 

— amniotique, 98, 189 

— gémellaire, 854 

— ovulaire, 189 

— repli de, 189 

Membre, 138, 327, 747 

Menace 

— d'accouchement prématuré, 69 

— d'avortement, 170 


Méningocèle, 185, 393, 493, 498, 501, 522 


Meningocele manqué, 499 
Méningo-encéphalocèle, 393, 463 
Mésocardie, 569 

Mésonéphros, 682 

Mesure 

— abdominale, 342 

— céphalique, 338 

— des os longs, 344 


— erreurs de, 32 

— semi-automatique, 17 
Métanéphros, 682 

Métaphyse 

— élargie, 775 

— évasée, 777 

Métastase placentaire, 215 
Méthode des quatre quadrants, 183 
Méthotrexate, 127, 489 


Microcéphalie, 341, 386, 392, 409, 414, 440, 


516, 639, 810, 815, 833, 844 


Microdélétion 22q11.2. Voir Syndrome de 


DiGeorge, 824 
Microgastrie, 654 
Micromélie, 756 
Micrognathisme, 460 
Micropénis, 732, 815 
Microphtalmie, 393, 456, 468, 844 
Micropilule, 113 
Microrétrognathisme, 460 
Microtie. Voir Hypoplasie de l'oreille 
Mifégyne”, 92, 128 
Mifépristone, 92, 128 
Miller-Dieker. Voir Syndrome 


Minéralisation osseuse, 748, 750, 755, 758 


Mirena’, 113 

MMIH. Voir Syndrome 
mégavessie-microcolon 

Mode 

- 3D-4D, 2, 253 

— B-flow, 14 

— coupe épaisse, 23 

- CVI, 14 

Doppler, 13 

—- couleur, 587 

— — pulsé, 586 

— multiplanaire, 22 

— STIC, 24 

— temps-mouvement, 2, 586, 619 

tomographique, 22 

— TUI, 22 

- VCI, 23 

- volumique, 2 

Moebius. Voir Syndrome 

Moelle fixée, 504, Voir Syndrome de la 

Moelle épinière, 289 

Môle 

- embryonnée, 804 

- gémellaire, 176 

— hydatiforme, 48, 174, 865 

— invasive, 175 

— partielle, 176 

Môle de Breus, 212 

Mongolisme. Voir trisomie 21 

Monosomie X, 476, 536, 643, 813 

Monoxyde de carbone, 388 

Monozygotie, 855, 874 

Monstre 

— acardiaque, 892 

— double, 892 

— omphalosite, 892 

Morgani. Voir Hernie parasternale 

Morris. Voir Syndrome 

Mort in utero, 76, 372, 893, 905 

Morula, 136, 158 

Mouvement foetal, 369, 391 

Mucoviscidose, 655, 670 


MURCS. Voir Association 
Mutation 
— Delta F 508, 672 
— du gene 
-- HNFI1, 712 
- —- TCF2, 707 
Myasthénie, 775 
Myélocèle, 497, 504 
Myélocystocèle, 497, 508 
Myélodysraphie, 141, 493 
Myélolipome, 498 
Myéloméningocèle, 244, 496, 501, 639 
Myéloschisis dorsal limité, 496 
Myocarde, 295, 299 
Myocardiopathie, 603, 626 
Myocardite, 840 
Myome, 54 
— classification internationale FIGO, 55 
— en nécrobiose aseptique et grossesse, 
59, 106 
— intramural, 55 
— previa, 55 
— sous-muqueux, 55 
— sous-séreux, 55 
— transformation œdémateuse, 58 
Myomètre, 197 
— corporéal du post-partum, 76 
— normal, 53 
Myopathie 
— de Steinert, 775 


Nager. Voir Dysostose ou Syndrome 

Nanisme 

— acromélique, 754 

— campomélique, 754 

— classification, 754 

— diastrophique, 754, 763. Voir aussi 
Dysplasie 

— mésomélique, 754 

— métatropique, 754 

— micromélique, 754 

— rhizomélique, 754 

— thanatophore, 754 

Natriurese, 703 

Nécrose corticale rénale, 895 

Nécrose infectieuse, 833 

Nécrose ischémique avec dépôts de 
fibrine, 203 

Néphrite à cytomégalovirus, 832 

Néphroblastomatose, 690, 722 

Néphroblastome, 677, 721 

Néphrome mésoblastique, 721 

Néphronophtise, 712, 715 

Nerf optique, 272 

Neu-Laxova. Voir Syndrome 

Neuroblastome, 562, 676, 722, 741 

— surrénalien, 740 

Neurofibromatose, 388 

Neuropore, 493 

Neurulation, 136, 140, 493 

— secondaire, 493 

Nez, 255-256 

Nidation, 136 

Nodule intraventriculaire 
hyperéchogène, 822 


Noeud du cordon, 235 

Noonan. Voir Syndrome 

Notch, 15, 375 

— A, 378 

Notochorde, 493, 561 
Notochordodysraphie, 493, 517 
Noyau 

— caudé, 267 

Nuque 

— épaississement, 475, 806, 818 


O 


Obésité, 6 

Obstruction laryngotrachéale, 556 

Occlusion 

— colique, 664 

— de la trachée, 542 

Œdème, 647 

— du cordon, 235, 650 

— sous-cutané, 367 

Œsophage, 283, 303, 651 

Œuf clair, 170 

Oligoamnios, 186, 369, 653, 655, 677, 702, 
707, 712, 808, 832, 836, 838, 875 

Oligohydramnios, 186 

Oligoméganéphronie, 689 

Omoplate, 327 

Omphalocèle, 307, 636, 803, 807, 815 

Omphalosite (monstre), 892 

Onze paires de côtes, 824 

OPN. Voir Os propre du nez 

Orbite, 256 

— absence orbitaire, 467 

Oreille 

= externe, 259, 359 

— interne, 260 

Oreillette, 294 

Os 

— iliaque, 327 

- long 

— — incurvation, 748 

—— mesure, 365 

— propre du nez, 798-799, 818 

— - absence, 804 

— - hypoplasie, 806 

—— mesure, 359 

Ostéochondrodysplasie, 291, 388, 416, 
563, 754 

Ostéogenèse, 396, 756 

Ouraque, 729 

Ouverture du col. Voir Col utérin 

Ovaire 

— dans le post-partum, 76 

— et grossesse, 45 

Overgrowth syndrome, 388 

Ovulation (induction), 48 


P 


Pachygyrie, 414 
Palais 

— dur, 256 

— mou, 256 

— osseux, 450 
primaire, 450 
velaire, 450 


Pallister-Hall. Voir Syndrome 

Pallister-Killian. Voir Syndrome 

Papillome 

— du plexus choroide, 416, 433 

Parenti-Fracarro. Voir Syndrome 

Paroi abdominale, 305, 636 

Parvovirus, 650, 832, 836, 838 

Patau. Voir Syndrome 

Pathologie génétique. Voir Anomalie 
génétique 

PC. Voir circonférence céphalique 

Peau fœtale, 251 

Pédoncule cérébral, 272 

Pentalogie de Cantrell. Voir Cantrell 

Pelvimétrie, 248 

Pena-Shokeir. Voir Syndrome 

Pénis, 325 

Pepper. Voir Syndrome 

Péricarde, 295 

Périmètre crânien, 341, 386, 388 

Péritonite 

— chimique, 643 

— méconiale, 650, 664, 673, 834 

Période embryonnaire, 133 

Perlman. Voir Syndrome 

Perméabilité capillaire, altération 
de la, 836 

Péroné. Voir Fibula 

Persistance hyperplasique du vitré 
primitif, 468 

Perte fœtale, 902 

Peters. Voir Syndrome 

Petit cervelet, 846 

Petit poids pour l'âge gestationnel. Voir Poids 

PFE. Voir poids foetal estimé 

Pfeiffer. Voir Syndrome 

PHACE. Voir Syndrome 

Phacomatose, 407 

Pharynx, 283 

Phelan et Rutherford, 183 

Phénylcétonurie, 388 

Philtrum, 255-256, 360 

Phlébite pelvienne, 49 

Phocomélies, 752 

Pic chorial, 858 

Pied, 161 

— bot, 334, 639, 763, 769, 813 

— longueur du, 365 

Pierre Robin. Voir Séquence ou Syndrome 

Placenta, 194 

— accreta, 225 

— annulaire, 198 

— bifolié, bilobé. Voir Bipartita 

— biométrie du, 197 

— bipartita, 197, 238 

— circummarginé, 198 

— circumvallata, 198 

— décollement prématuré du, 209 

- différence d'échogénicité, 885 

— épaisseur du, 197 

— fenêtré, 198 

— gémellaire, 853 

— increta, 225 

— inséré bas, 222, 226, 875, 879 

— insertion 

—- marginale, 875 

- - vélamenteuse, 875 
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- localisation du, 219 

— microkystique, 815 

— percreta, 225 

poids du, 197 

prævia, 222 

— succenturiata, 199 

— vacuolaire, 808 

— volume du, 209 

Placentation, 154 

Placentomégalie, 209, 815, 832, 845 

Placode neurale, 493 

Plagiocéphalie, 396 

Plaque 

— basale, 195, 200 

— choriale, 195, 200 

— neurale, 493 

Plexus 

— choroide, 142, 261, 268, 271, 277 

— veineux, 65 

PLUG. Voir Occlusion de la trachée 

Poche de Blake, 274, 283, 423, 433, 436 

Poids 

— foetal estimé, 347 

— petit poids pour l'âge gestationnel, 353, 
381, 387 

Point 

— d'ossification, 330, 369 

— - calcanéen, 365 

—~- de Béclard, 365 

-- de Todt, 365 

-- du talus, 365 

— - fémoral inférieur, 365 

— — tibial supérieur, 365 

Poland. Voir Syndrome 

Polydactylie, 639, 765, 810 

Polygone de Willis, 272 

Polyhydramnios, 184, 875 

Polykystose rénale, 188, 437 

- adulte. Voir Polykystose rénale 
dominante 

— infantile. Voir Polykystose rénale 
récessive 

— récessive, 677, 711 

Polymicrogyrie, 388, 840 

Polype 

— glandulo-kystique, 107 

— placentaire, 79, 169 

— utérin, 109 

Polysplénie, 654 

Polysyndactylie, 436, 437 

Ponction 

— de liquide amniotique, 903 

— de sang foetal, 902, 904, 909 

Pont, 277 

Porak et Durante. Voir Maladie 

Porencéphalie, 845, 895 

Pose de drain, 909 

Potter 

— faciès de, 187, 684 

— séquence de. Voir Syndrome 

Pouce 

— absence, 772 

— subluxation du, 763 

— triphalangé, 527, 772 

Pouch sign. Voir Atrésie de l'œsophage 

Poumon foetal, 300 

Pourcelot. Voir Index 
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Prader-Willi. Voir Syndrome 

Prélevement 

— de sang foetal, 905 

— de villosités choriales, 902 

Prématurité, 187, 875 

Présentation foetale, 247 

PRE. Voir Fréquence de répétition 
des pulses 

Proboscis, 409, 456, 460 

Probst, bandelettes de, 404 

Procidence du cordon, 236 

Procréation médicalement assistée, 48 

Profil foetal, 254, 457 

Profil plat, 822 

Progestérone, 92, 97 

Prognathisme 

Prolifération trophoblastique persistante, 174 

Pronéphros, 682 

Prostaglandine, 617 

Protée. Voir Syndrome 

Protubérance annulaire. Voir Pont 

Prune Belly. Voir Syndrome 

Pseudo-décollement péricardique, 584 

Pseudo-kyste sous-épendymaire, 421 

Pseudo-occlusion intestinale 
chronique, 669, 725 

Pseudo-sac ovulaire, 103, 109 

Psychologie, 6, 246 

Pterigium colli, 518 

Ptérion, 251 

Ptérygium multiple, 770, Voir aussi 
Syndrome 

Pubis, 327 

Putamen, 268 

Pyélectasie, 322, 691, 730, 821 

Pyélonéphrite aiguë et grossesse, 87 

Pyométrie, 107 

Pyramide 

— de Malpighi, 318 

— nasale. Voir Nez 

— pétreuse, 274 


Q 


Quatre cavités (coupe), 291 

Quatre quadrants, méthode des, 183 
Quatrième ventricule, 261, 274, 277 
Queue de cheval, 287 

Queue de comète (image en), 12 
Quintero, stades de, 889 


Rachis foetal, 142, 284, 487-532 

Rachischisis, 493, Voir Spina bifida 

Radiopelvimétrie, 248 

Radius, 330 

Rapidly invoutling congenital 
hemangioma, 639 

Rapport 

— cardiothoracique, 572, 748 

— de vraisemblance, 798, 806 

— fémur mesuré/fémur attendu, 365 

— fémur/pied, 365 

— humérus mesuré/humérus attendu, 365 

Rashkind, méthode de. Voir 
Atrioseptostomie auriculaire 


Rate, 309 

Ratio thymus-thorax, 361 

RCIU. Voir Retard de croissance 
intra-utérin 

Récessus 

- ombilical, 307 

— urétral, 659, 702 

Rectosigmoide, 314 

Rectum, 314, 667 

Réflexion des ultrasons, 7, 11 

Reflux 

- vésico-urétéral, 684, 690, 694, 699, 701, 
107,124 1205220 

- vésico-urétéro-rénal, 692, 703 

Réfraction (ombre de), 11 

Régression caudale. Voir Syndrome 

Régurgitation 

- buccale, 651 

- de la valve tricuspide, 801 

Rein, 148, 318, 322, 363 

— ectopique, 684, 735 

- en fer à cheval, 686, 715 

— fonction rénale du foetus, 904 

— multikystique, 669 

— pelvien, 84, 685 

— polykystique, 707 

— sigmoide, 688 

Reinhault. Voir Syndrome 

Rendu-Osler, maladie de, 80 

Renforcement postérieur, 8 

Répétition (artefact de), 9 

Replis de membranes, 189 

Résolution axiale et latérale, 29 

Résonance, 12 

Retard de croissance 

— intra-utérin, 185, 387, 673, 803, 805, 832 

— placenta, 353 

— précoce, 803 

— sélectif, 880 

— symétrique, 387 

Rétention 

— aigué d'urine, 53 

- d'œuf mort, 169 

— ovulaire partielle, 129, 167 

— placentaire, 78 

Rétinoides, 489 

Retour veineux pulmonaire anormal 
total, 608 

Rétrognathisme, 460, 753, 773 

Rétroversion utérine, 53 

Réverbération (artefact de), 9 

Reverse flow, 854, 879, 889 

Rhabdomyome cardiaque, 428, 607 

Rhabdomyosarcome, 470 

Rhombencéphale, 141 

Rhombencéphalosynapsis, 416 

RICH (rapidly involving congenital 
hemangioma), 463, 639 

Risque infectieux, 33 

Roberts. Voir Syndrome 

Robinow. Voir Syndrome 

Rocher, 274 

Rokitanski, nodule de, 49 

Rubéole, 388, 404, 423, 429, 468, 470, 844 

Rubinstein-Taybi. Voir Syndrome 

Rupture 

— de la poche des eaux, 173, 187, 902 


— utérine, 120 

— vésicale, 701 

Rythme cardiaque, 803 

- anomalies chromosomiques, 803 
— embryonnaire, 172 

— foetal, 371 

— irrégulier, 620 


S 


Sac lymphatique jugulaire, 782, 804 

Sagittal (plan), 246 

Saignement intra-amniotique, 902 

Saldino-Noonan. Voir Syndrome 

Salle de naissance, échographie en, 247 

Sang foetal (prélèvement de), 898 

Scaphocéphalie, 396 

Scapula (omoplate), 327, 363 

Schisis association, 194 

Schisis type. Voir Malformation 

Schizencéphalie, 413 

Scintigraphie, 696 

Scissure 

— calcarine, 270, 277 

— interhémisphérique, 277 

- — antérieure, 265 

— longitudinale, 277 

— pariéto-occipitale interne, 270, 277 

— sylvienne, 262, 268 

Sclérose 

- cicatricielle, 833 

— mésangiale diffuse, 712 

— tubéreuse de Bourneville, 413, 428, 
608, 718 

Score 

— de Herman, 30, 40 

- de Herman modifié, 794 

- de Manning, 372 

— du CFEF, 794 

Scrotum, 325 

Seckel. Voir Syndrome 

Segment inférieur, 222 

— du post-partum, 76 

— épaisseur du, 70 

Selle turcique, 272 

Sénescence placentaire, 203 

Senior-Loken. Voir Syndrome 

Septum, 294, 571 

— interauriculaire, 293 

intercotylédonnaire, 197, 200 

interventriculaire, 293, 599 

- — épaisseur du, 360 

— membraneux, 599 

pellucidum, 265-266 

— primum. Voir Valvule de Vieussens 

— urorectal, 683 

Séquence 

— anémie-polycythémie, 889 

— de Pierre Robin. Voir Syndrome 

— de Potter, 526, 684 

Séquence de Potter. Voir Syndrome 

Séquestration pulmonaire, 535, 539, 677 

— extralobaire, 548, 705 

— intralobaire, 548 

Séroconversion, 831 

Sexe fœtal, 322, 325 

Siamois (jumeaux), 892 


Signe 

— de la sandale, 822 

— du candélabre, 834 

— du lambda, 858 

— du T, 872 

Sillence. Voir Classification 

Sillon 

— cicatriciel, 194 

— cingulaire, 265, 277 

— du corps calleux, 270 

— interlobulaire périphérique, 270 

— latéral, 268 

— nasolabial, 360 

— olfactif, 280 

— péricalleux, 277 

— primitif, 490 

Sinus 

— coronaire, 590, 598 

— de Valsalva, 599 

— dermique, 498 

— droit, 420 

— jugulaire, 782 

— marginal, 204 

— pilonidal, 497 

— porte, 308 

— urogénital primitif, 683 

— veineux transverse, 378 

Sirénomélie, 493, 525, 753 

Situs 

— abdominal, 654 

— cardiaque, 293 

— inversus, 570 

— solitus, 569 

Smith-Lemli-Opitz. Voir Syndrome 

Snow flake sign, 657 

Sodium urinaire, 703 

Sonde 

— d'échographie, 2 

- désinfection de la, 33 

- écho de, 9 

— nettoyage de la, 33 

Sonobiométrie, 31 

Sonogramme génétique. Voir Genetic scan 

Sotos. Voir Syndrome 

Sphincter anal, 314, 667 

Spina 

— bifida, 141, 244, 487, 726, 803 

— — aperta, 493 

— — cystica, 498 

—- occulta, 498, 505 

—- plan, 497, 504 

- lipome, 504 

Splenium du corps calleux, 271 

Splénomégalie, 836, 838 

Split notochord syndrome. Voir Syndrome 

Spondylisme congénital, 518 

Sprengel. Voir Anomalie 

Stades embryonnaires, 134 

Steinert. Voir Maladie, Myopathie, 
Syndrome 

Steinfeld. Voir Syndrome 

Sténose 

— aortique valvulaire, 605 

— de l'aqueduc du mésencéphale, 425 

— de l'intestin grêle, 663 

— duodénale, 185, 657 

— pulmonaire valvulaire, 607 


Stérilet 

— grossesse et, 73 

— hormonal au lévonorgestrel, 113 

Sternum, 291 

Stickler. Voir Syndrome 

Stocker. Voir Classification 

STT. Voir Syndrome transfuseur- 
transfusé 

Stuck twin, 185, 875, 885, 891 

Sturge- Weber. Voir Syndrome 

Stüve-Wiedemann. Voir Syndrome 

Superfécondation, 851 

Superfoetation, 851 

Surface pulmonaire, 361 

Surrénale, 740 

Surveillance échographique, grossesse 

— normale, 34 

— pathologique, 34 

Suture métopique, 259 

Syndactylie, 194, 398, 436, 768, 816 

Syndrome 

— acro-rénal-mandibulaire, 683 

— aglossie-adactylie, 750 

— apple peel syndrome, 663 

— arthrogryposique, 774 

— body stalk syndrome, 524 

— branchio-oto-rénal, 683, 689 

— cardiosplénique, 654 

— cat eye syndrome, 667 

— cérébro-hépato-rénal de Zellweger, 423 

— cérébro-oculo-facial-squelettique, 683 

— cérébro-oculo-musculaire, 438 

- CHAOS (congenital high airway 
obstruction syndrome), 556 

— CHARGE, 261, 409, 438, 443, 468, 
471, 473 

- CHILD syndrome, 753 

- COACH, 438 

— COFS syndrome, 775 

— craniomicromélique, 774 

— d'Adams-Oliver, 393 

— d'Aicardi, 404, 408, 443, 471, 517 

— d'Alagille, 655 

— d'alcoolisation fœtale, 388, 408, 439, 
460, 463, 468, 483, 763 

— d'Antley-Bixler, 737, 777 

— d'Apert, 398, 458, 468, 768, Voir aussi 
Acrocéphalosyndactylie 

— d'asplénie. Voir Isomérisme droit 

— d'Edwards, 777, 810 

— d'Ellis-Van Creveld, 768 

— d'Hanhart, 752 

— d'hétérotaxie, 657 

- d'immobilisme foetal, 187, 774 

— d'Ivemark, 654, 718 

— de Bardet-Biedl, 677, 711, 715, 768 

— de Bartter, 185 

— de Beckwith-Wiedemann, 466, 483, 
659,090, 711, 718, 721, 742 

— de Beemer, 768 

— de Bickers-Adams, 408, 416 

— de Binder, 460 

- de Bonnevie- Ullrich, 813 

— de Coffin-Lowri, 407 

— de Conradi-Hünermann, 763 

— de Cornelia de Lange, 256, 438, 443, 
460, 472, 542, 753 
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— de Crouzon, 398 

— de Currarino, 517, 522 

— de Dandy-Walker, 436 

— de De Morsier, 411 

— de Dekaban- Arima, 438 

— de Denys-Drash, 718, 736 

— de DiGeorge, 303, 409, 460, 483, 
610-611, 615, 655, 824 

— de Down, 817 

— de Drash, 712, 721 

— de Dubowitz, 443 

— de Ellis-Van Creveld, 438, 443 

— de Fanconi, 468 

— de Feingold, 752 

— de Fowler, 416 

— de Franceschetti, 473, 773 

— de Franceschetti-Klein, 473 

— de Fraser, 468, 471, 483, 556, 683, 690, 769 

— de Frasier, 718 

— de Fryns, 468, 483, 542, 654 

— de Fukuyama, 443 

— de Galloway, 718 

— de Golabi-Rosen, 542 

— de Golabi-Simpson-Behmel, 690 

— de Goldenhar, 438, 443, 468, 471, 473, 518 

— de Gougerot-Sjôgren, 626 

— de Grebe, 771 

— de Herlyn-Werner-Wunderlich, 735 

— de Holt-Oram, 768, 772 

— de Houston-Harris, 756 

— de Jarcho-Levin, 518 

— de jonction, 684 

- — pyélo-urétérale, 692, 703 

— de Joubert, 393, 437, 715, 717, 768 

— de Kalmann-de Morsier, 711 

— de Klinefelter, 731, 805 

— de Klippel-Feil, 517 

— de Klippel-Trenaunay, 388, 414, 443, 
463, 481, 754, 764 

— de l'intestin court, 644 

— dela moelle fixée, 497, 504, 508, 526 

— de Langer-Saldino, 756 

— de Larsen, 468, 483 

— de Lowe, 468 

— de Majewski, 768 

— de Mardini-Nyhan, 559 

— de McKusick-Kaufman, 735 

— de Meckel, 388 

— de Meckel-Gruber, 393, 438, 468, 677, 
711, 715, 768 

— de Miller-Dieker, 388, 414, 443, 826 

— de Moebius, 440 

— de Morris, 737 

— de Nager, 460, 483 

— de Neu-Laxova, 416, 443 

— de Noonan, 463, 468, 478, 483 

— de Pallister-Hall, 409, 667, 690, 732, 
736, 768 

— de Pallister-Killian, 690, 817 

— de Parenti-Fracarro, 756 

— de Patau, 808 

— de Pena-Shokeir, 185 

— de Pena-Shokeir II, 470, 483 

— de Pepper, 676, 741 

— de perfusion artérielle inversée, 892 

— de Perlman, 711 

— de Peters, 468 
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— de régression caudale, 493, 524, 703, 753 


de Pfeiffer, 398, 461, 468 

de Pierre Robin, 185, 460, 483 

de Poland, 765, 769 

de polysplénie. Voir Isomérisme gauche 
de Potter, 526 

de Prader-Willi, 440, 826 

de Protée, 388, 414, 443 


de Roberts, 443, 478, 752 

de Robinow, 752 

de Saldino-Noonan, 768 

de Seckel, 388, 443, 772 

de Senior-Loken, 715 

de Smith-Lemli-Opitz, 388, 409, 438, 
443, 470, 711, 718, 732, 737, 768 

de Sotos, 388, 443 

de Steinert, 770 

de Steinfeld, 655 

de Stickler, 460, 483 

de Sturge-Weber, 428, 443 

de Stiive- Wiedemann, 777 

de Townes-Brocks, 517, 527, 667, 690 
de Treacher-Collins, 460, 473, 483 

de Turner, 475, 602, 688, 813 

de Varadi-Papp, 438 

de Verma-Naumoff, 768 

de Verner, 770 

de Waardenburg, 471, 483 

de Walker-Warburg, 388, 393, 416, 438, 
468, 472, 711 

de Weaver, 388, 443 

de Williams-Beuren, 826 

de Willi-Prader, 736 

de Wolf-Hirschhorn, 388, 824 

de Zellweger, 711,715, 717 

des brides amniotiques, 643 

des ptérygiums multiples, 770, 774 
du cimeterre, 558 

du cordon court, 524, 641 

du cri de chat, 388, 826 

du QT long congénital, 624 

EEC syndrome, 752, 774 
hypoglossie-hypodactylie, 752 

limb body wall complex, 517, 524, 641, 
726, 729 

MASA, 408 
mégavessie-microcôlon- 
hypopéristaltisme, 659, 703, 724, 726 
muscle eye brain syndrome, 416 
néphrotique congénital ou finlandais, 
711,718 

neuro-cutané, 388, 393 
oculo-auriculo-vertébral, 443 


OEIS complex, 517, 527, 641, 667, 726, 728 


oro-facio-digital, 425, 438 
oro-facio-mandibulaire, 773 
overgrowth syndromes, 388 

PHACE, 471 

polydactylie-côtes courtes, 711, 768 


— prune belly syndrome, 639, 659, 703, 


123,731 

pseudo-thalidomide, 752 
rein-colobome, 689 

split hand split foot syndrome, 774 
split notochord syndrome, 493 
stuck-twin syndrome, 188 


TAR syndrome, 772 
— transfuseur-transfusé, 185, 650, 854, 
875, 882, 891 


— vélo-cardio-facial, 409, 460, 483, 655, 824 


— WAGR syndrome, 721, 736 

— warfarin syndrome, 458 

Synéchie utérine, 73, 189 
Synophtalmie, 468 
Syntélencéphalie, 408 

Syphilis, 832, 836, 845 

Système veineux ombilicoporte, 317 


T 


Table de mesure 

— antéropostérieure 

-- durein, 364 

-- du pont, 358 

— de la circonférence abdominale, 344 

— de la diaphyse 

— - humérale, 347 

— - radiale, 366 

— de la distance interorbitaire, 359 

— de la hauteur 

—- du foie, 365 

—- du vermis, 357 

— de la longueur 

-- du pied, 367 

-- durein, 364 

— - fémorale, 346 

— des os propres du nez, 359 

— du corps calleux, 358 

— du diamètre 

— — bipariétal, 339 

— — orbitaire, 359 

— — transversal du cervelet, 357 

— du périmètre 

— - crânien, 342 

— - thyroïdien, 363 

— du thymus, 362 

— du volume des poumons, 362 

Tachycardie 

— jonctionnelle, 624 

— sinusale, 624 

— ventriculaire, 624 

Talus, 334 

Target sign. Voir Sphincter anal 

Technique rotationnelle, 582 

Tente du cervelet, 274 

Tératogénicité, 643, 719, 778 

Tératome 

— buccal, 466 

— cardiaque, 608 

— cervical, 478 

- du cordon, 238 

— intracranien, 430 

— intrathoracique, 562 

— mediastinal, 539 

— nasopharyngé, 455, 463 

— orbitaire congénital, 470 

— parasitaire, 893 

— pariétal, 563 

— sacrococcygien, 185, 463, 527, 
678, 893 

— surrénalien, 742 

Terme dépassé, 188 


Testicule, 326, 731 

— féminisant, 737 

Tétralogie de Fallot, 610, 639 

— extrême, 611 

Tétrasomie 12p, 542, 817 

Thalamus, 267, 278 

Thalidomide, 778 

Thoracocentèse, 538 

Thorax 

— étroit, 563, 748, 755 

— foetal, 291 

Thrombopénie, 838 

Thrombophlébite du post-partum, 83 

Thrombose, 711,719 

— de la veine 

— — porte, 673 

— - rénale, 711,719 

— des carotides internes, 416 

— du cordon, 237 

— intervilleuse, 205 

— sous-choriale massive, 212 

Thymus, 302 

— périmetre, 361, 362 

Thyroide, 284, 361, 481 

Tibia, 330 

Tige fibroneuronale, 497, 508 

Tissu 

— adipeux, 366 

— sous-cutané, 366 

Todt. Voir Point d'ossification tibial 
supérieur 

Toit du cotyle inhabituel, 763 

Tomographic ultrasound imaging, 22 

Tonus foetal, 372 

TORCH (toxoplasmose, rubéole, 
cytomégalovirus, herpès), 836 

Torcular, 420, 436 

Townes-Brocks. Voir Syndrome 

Toxoplasma gondii. Voir Toxoplasmose 

Toxoplasmose, 423, 428-429, 650, 670, 
832, 834, 836, 840, 844 

Trachée, 283, 300 

Transfusion in utero, 906 

Transmission verticale, 832 

Transparence osseuse, 758 


Transposition des gros vaisseaux, 603, 617 


— corrigée, 626 
Transthalamique (coupe), 265 
TRAP sequence, 892 
Treacher-Collins. Voir Syndrome 
Treponema Pallidum, 845 
Triangle rétronasal, 253 
Trigone, 266 
Trigonocéphalie, 396 
Triploïdie, 212, 409, 643, 774, 804, 815 
Trisomie 
— 3,436 
- 9, 388 
— 13, 388, 409, 456, 460, 468, 471-472, 
643, 711-712, 718, 774 
18, 409, 425, 456, 472, 476, 643, 
653-654, 688, 770, 774, 810 
— 21, 359, 458, 476, 536, 615, 653, 
657, 781 
- - calcul de risque, 33, 791-798 
22, 388, 423 


Troisième ventricule, 141, 261, 266, 
277-278 

Tronc 

— cérébral, 274 

— cœliaque, 317 

— villositaire, 200 

Tronc artériel commun, 613 

Trophoblaste, 154, 189 

Trou 

— de Botal, 292, Voir foramen ovale 

Trouble(s) 

- de la déglutition, 370, 653 

— de la migration neuronale, 388, 408, 413 

- de la prolifération neuronale, 413 

— du rythme cardiaque, 371, 535, 619 

Truncus arteriosus, 613 

Tuber cortical, 413 

Tubercule 

— génital, 738 

— prétragien, 473 

TUI. Voir Tomographic ultrasound 
imaging, 266 

Tumeur 

— de Bolande, 690, 721 

— de la face, 463 

— de Wilms, 639, 721 

— du coeur, 607 

— médiastinale, 562 

— neuroépithéliale, 433 

— rénale, 720 

— trophoblastique gestationnelle, 175 

Turner. Voir Syndrome 

Turricéphalie, 398, 768 

Twin-peak, 858, 872 

Twin-twin transfusion syndrome. Voir 
Syndrome transfuseur-transfusé 


U 


Ulna, 330 

Ultrasons 

— diffusion des, 7 

— effets biologiques des, 33 
— physique des, 7 

— réflexion des, 7 

Uretere, 321, 669 
Urétérocèle, 695, 697, 703, 705, 707, 730 
— grossesse et, 87 
Urétérohydronéphrose, 692, 695, 730, 815 
— grossesse et, 86 

Uretre; 701-702, 732, 735 
Urinome, 693, 702 
Uro-IRM, 696 

Uropathie, 810, 815, 821 
Utérus, 324 

- bicorne, 62, 856 

— cloisonné, 63, 189 

— du post-partum, 76 

— pseudo-unicorne, 61 

— unicorne, 61 

Utérus foetal, 324 


V 


V3. Voir Troisième ventricule 

V4. Voir Quatrième ventricule 

VACTERL. Voir Association 

Vagin, 325 

Vallée sylvienne, 268, 272 

Valproate, 460 

Valve, 702 

— auriculoventriculaire, 293, 571 

— de l'urètre, 188, 659, 701, 723, 732, 735 

— de Vieussens, 294 

— du foramen ovale. Voir Valvule de 
Vieussens 

— mitrale, 293 

— tricuspide, 293 

Valvule 

— d'Eustachi, 584 

— de Vieussens, 571 

Vanishing gut, 647 

Vanishing twin, 865 

Varadi-Papp. Voir Syndrome 

Variabilité du flux, 879 

Varice du cordon, 238 

Varicelle, 468, 842 

Vasa previa, 238 

Vasculopathie lenticulo-striée, 402 

Veine, 296, 299, 317, 590, 592 

— azygos, 576 

— cave 

—- inférieure, 299, 317, 378, 592, 655 

- — supérieure, 296, 299, 590 

— de Galien, 420 

— hépatique, 308 

- ombilicale, 307, 378, 639 

— — ectasie 

— — persistance, 655 

— pulmonaire, 294 

— utérine, 65 

Vélocimétrie Doppler 

— indications, 35 

— pièges et artefacts, 15 

rappel de physique, 13 

— utilisation, 15 

Velum interpositum, 267, 281 

Ventricule, 294 

— droit a double issue, 611 

— latéral, 142, 268, 271-272, 277 

— unique, 592 

Ventriculomégalie, 271, 387, 393, 396, 
398-399, 402-403, 425, 437, 510, 514, 
516, 815, 822, 833, 838, 840, 842, 844-846 

Ventriculus terminalis, 497 

Verge, 732, 738 

Verma-Naumoff. Voir Syndrome 

Vermis cérébelleux, 273, 277, 283, 355 

Verner. Voir Syndrome 

Vernix, 180 

Version par manoeuvre externe, 238, 247, 249 

Vertèbre, 284 

- en H, 757 

— papillon, 518 
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Vésicule 

— biliaire, 309, 654 

— cérébrale, 136 

ombilicale, 98, 147, 151, 172, 

633, 857 

— rhombencéphalique, 142 

— vitelline, 98, 136, 150, 154 

Vessie, 149, 321, 647, 655, 659 

— de grande taille, 701-702 

— de lutte, 701 

— fœtale, 364 

— neurologique, 726 

Virus Zika, 388, 832, 834, 845 

Vitesse maximum dans l'artère cérébrale 
moyenne, 376, 530 

Vitesse de propagation du son, 7, 29 

VME. Voir Version par manoeuvre 
externe 

Voie 

— d'éjection, 295 

— excrétrice urinaire 
(maternelle), 84-86 

Volume 

- acquisition d'un, 18 

— partiel (effet de), 9 

— pulmonaire, 361, 543, 750 

— utérin, 53 

Volume contrast imaging, 23 

Volumique (mode). Voir Mode 3D-4D 

Volvulus du gréle, 664 

Vomissement, 651 

Voûte crânienne, 277 

Vulve, 322 


W 


Waardenburg. Voir Syndrome 

WAGR. Voir Syndrome 

Walker-Warburg. Voir Syndrome 

Warfarine, 778 

Weaver. Voir Syndrome 

Weigert et Meyer, loi de, 703 

Wiedemann. Voir syndrome de 
Beckwith-Wiedemann 

Wharton, gelée de, 232 

Williams-Beuren. Voir Syndrome 

Willi-Prader. Voir Syndrome 

Willis, polygone de, 272 

Wilms. Voir Tumeur 

Winckler, anneau obturant de, 200 

Wolf-Hirschorn. Voir Syndrome 


Y 


Yolk sac, 150 
Yoo, coupe de. Voir Coupe 


Z 


Zellweger. Voir Syndrome 


